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¢POLIANGEITIS MIcROSCOPICA CON | GA 0 PURPURA DE SCHONLEIN-
HenocH con ANCAS PosiTivos?

L. Espinosa, M.J. Martinez-Déhora, R. Merino?, J. Garcia Consuegrat,
M.L. Picazo?

Servicios de Nefrologia, Reumatol ogia, 2Anatomia Patol bgica.

Hospital Infantil La Paz.

Vardn de 10 afios que refiere un cuadro febril y astenia de 15 di-
as de evolucion en agosto de 1995, objetivandose microhematuriay
proteinuria no cuantificada con filtrado glomerular normal. Desde
entonces brote de exantema macul opapul 0so en tronco, caray pal-
mas que son fugaces, acompafiandose ocasional mente de edemaen ar-
ticulaciones y rigidez que desaparecen espontaneamente. En enero de
1996 acude a nuestro centro por vomitos, febriculay dolor en articu-
laciones metacarpofaangicas, rodillas y hombros, con deambulacion
torpey dificultad para bajar escaleras. En la exploracion destaca un
exantema macul opapul 0so en tronco muy tenue que desaparece alas
pocas horas del ingreso, ligero edema en primeras falanges de los de-
dos de lamano con dolor alamovilizacion. En los antecedentes per-
sonales destacan 2 episodios de neumoniaen 1987 y diagnostico de as-
ma bronquial extrinseco en 1993. En la analitica presenta anemia mi-
crocitica, microhematuriay proteinuriaen rango nefrético, C3 70 mg/dl,
C4 12 mg/dl y ANCAS anti MPO(+) 34%. En el EMG datos sugesti-
vos de neuropatia incipiente.

Biopsiarenal. GN proliferativay esclerosante segmentariay foca
con semilunasfocalesfibrosasy celulares. IFI: [gA++, IgM+, C3+, de-
pdsitos granulares finos difusos y generalizados en mesangio y foca-
les en asas capilares.

Evolucidn. Iniciamos tratamiento con prednisonaa 1 mg/kg/diay
bolos de ciclofosfamidai.v. (6 mensualesy luego cada 3 meses). La
proteinuria disminuyd sin llegar a desaparecer, persistiendo la micro-
hematuria; no hubo cambios en los niveles de C3, con valores de AN-
CASentre 18y 28%, manteniéndose asintomético, excepto con la per-
sistencia de brotes de exantema macul opapul 0so de distribucion tron-
cular, aveces urticariforme que desaparecian sin tratamiento en pocas
horas. En mayo de 97, estando en tratamiento con prednisona en dias
adternosy ciclofosfamidai.v. trimestral, presenta un cuadro de fiebre,
astenia, anemiano hemoliticay unalesion necrotizante en 2 dedos del
pieizquierdo, con aumento de la proteinuriay trombocitosis. Iniciamos
tratamiento con bolos de esteroides, ciclofosfamida oral y antiagre-
gantes plaguetarios, normalizandose las lesiones del piey negativi-
zandose |a proteinuria, manteniéndose asintomético hasta la actuali-
dad, con cifras de C3 bajas, ANCAS en limite alto de la normalidad
sin otras manifestaciones clinicas.

VOL. 49 N°4, 1998

XXV Reunion Nacional de
Nefrologia Pediatrica

Discusion. Lavasculitis en nifios es una entidad rara con una dta
morbimortalidad con efectos secundarios a los tratamientos muy se-
veros. Planteamos, ¢cud esla actitud terapéutica para el futuro?, ¢la
existenciade IgA cambiala conducta terapéuticay la entidad diag-
ndstica?, ¢qué pardmetros podemos utilizar para adelantarnos alas re-
caidas?
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VASCULITISEN LA INFANCIA

C. deLucas, D. Morales, E. Izquierdo, A.L Fernandez, C. Aparicio
Servicio de Nefrologia Pediatrica. H.G.U. Gregorio Marafion. Madrid.

Lapanarteritis nodosa (PAN) es unavasculitis necrotizante de pe-
quefias y medianas arterias, excepciona en lainfanciay con un es-
pectro clinico muy variado, ya que puede afectar a mdltiples 6rganos,
simultédneamente o de forma secuencial. En |os Ultimos afios se con-
sidera ala poliangeitis microscopica (PAM) como una entidad dife-
rente de la PAN, caracterizandose por |a afectacion preferente de ca-
pilares, arteriolas y vénulas, con manifestaciones que no se dan en la
PAN, como la glomerul onefritis necrosante (que suele manifestarse
como glomerul onefritis répidamente evol utiva) y capilaritis pulmonar.
Presentamos 3 casos de vasculitis necrotizante seguidos en nuestro ser-
vicio con evoluciones muy diferentes.

Caso 1. Varon de 5 afios de edad, afecto de sindrome de Down,
que debutd con un cuadro febril de 2 meses de evolucion, manifesta:
ciones neurol 6gicas transitorias consistentes en pardisis del 6°y 7° par
craneales, dificultades en la deglucion, pardlisis del miembro supe-
rior derecho y miembro inferior izquierdo; sindrome nefrético e HTA
severa con miocardiopatia hipertensiva. El estudio inmunoldgico fue
negativo. Hacia un afio habia presentado una acrodermatitis papul osa
en €l seno de una hepatitis B. Serealizd biopsiade piel, misculo y ner-
vio (28/2/86) observandose neuropatiay miopatia secundarias avas-
culitis. Con €l diagndstico de PAN seinicid tratamiento con ciclofos-
famiday corticoides con remision alos pocos meses. No havuelto a
presentar nuevos brotes y en la actualidad no tiene afectacion renal.

Caso 2. Vardn de 11 afios, remitido a nuestro centro en insuficiencia
renal terminal secundariaaHTA maligna, en & seno de unaPAN (mar-
cadores hepatitis B negativos). Se practico biopsiarenal (21-1-83) en
laquellamalaatencion unacasi total esclerosis glomerular con seve-
ra afectacion tubulointersticial, que indicaba una nefropatia ya muy
evolucionada. Requirid didlisis peritoneal aguday posteriormente
hemodidlisis consiguiéndose un adecuado control de la tension arte-
rid. Recibio dos trasplantes renales, €l primero en junio de 1984y el
segundo en marzo de 1988, que se perdieron por rechazo crénico en
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dos afiosy un afio, respectivamente. Siguid en hemodidlisis, sin preci-
sar hipotensores.

Caso 3. Nifia de 9 afios de edad, con cuadro febril de un mes de
evolucion, artralgias, mialgiasy dolor abdominal, en la que destaca-
baen laanaliticaunainsuficienciarena moderada con anemiamicro-
citica. En la orina presentaba proteinuriay microhematuria. Se des-
cartaron enfermedades infecciosas y neoplasicas. En el estudio inmu-
nol gico destacan unos anticuerpos anticitoplasma de neutréfilo (AN-
CA) positivos con sensibilidad antimiel operoxidasa. Ante la sospecha
clinicade vasculitis seredizabiopsiarenal que confirmael diagndsti-
co de PAM. Actualmente en tratamiento con prednisonay ciclofosfa-
mida con buena evolucion clinicay andlitica.

Los dos pacientes afectos de PAN no han presentado més brotes a
lo largo de su evolucidon lo que mejora el prondstico respecto alos
pacientes afectos de PAM, en los cuales las recidivas son frecuentes.
Destaca en estos tres casos |o variado de la sintomatol ogia a pesar de
tener un sustrato anatomopatol dgico comdn, lo cua explicaladificul-
tad en muchos casos de establecer €l diagnéstico diferencia incluso
entre entidades del mismo grupo.
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AMILOIDOSIS RENAL SECUNDARIA A ENFERMEDADES REUMATICAS
CRONICASEN LA INFANCIA
|. Cavo, L. Lacruz, J. Romén, A. Villanueva, A. Hervas!, A. Perist,
S. Ferrando?, S. Navarrot

Nefrologia y Reumatologia Pediatrica. Anatomia Patol 6gica.
Hospital «Dr. Peset». 1Servicio de Pediatria y Anatomia Patol égica.
Hospital Clinico. Universidad de Valencia.

Introduccion. Laamiloidosis reactiva o secundaria (AA) es una
complicacion grave y poco frecuente descrita en ciertas enfermedades
reuméticas en la edad pediétrica. Asi, laincidencia més ata es des-
critaen laartritis cronicajuvenil (ACJ) que se estima entre un 5-10%
en Europay < 1% en USA, seguido de la espondilitis anquilosante
juvenil (EAJ) en un 5%. La nefropatia amiloide es la manifestacion
masgravedelaAA, yaqueeslaprincipa causade muertey exigetra
tamientos considerados, aunque estos no estan bien definidos.

Casuistica. Caso 1: Nifiaque inicio alos 18 meses una ACJfor-
ma poliarticular de malaevolucidn. Con proteinuria progresiva a par-
tir de los 8 afios desarrollando un sindrome nefrético e insuficiencia
renal. Confirmandose por biopsiarectal laAA. Durante 18 meses pre-
cisd hemodidlisis faleciendo alos 14 afios.

Caso 2: Adolescente vardn diagnosticado de EAJ alos 12 afios,
con sacroileitis bilateral grado 1V y afectacion axial importante, HLA
B27+, tratado con MTX a10 mg/m?/semanal, considerada EAJ de gran
actividad. Asociando corticoterapiay salazopirina por distintas recai-
das en laevolucion. Iniciaalos 4 afios proteinuria en rango nefrético
y con deterioro delafuncidn renal, precisando HD, confirmandose AA
por biopsia grasa abdominal. Tratado con clorambucil 10 mg/dia, re-
mite la proteinuria persistiendo insuficienciarena, efectuéndose tras-
plante renal dos afios después.

Caso 3; Adolescente mujer diagndsticada de ACJ poliarticular FR+
alos 12 afios, de agresividad en la presentacion y evolucion. Precisando
inicia mente bolos de metil prednisolona seguido de MTX a10 mg/m?/se-
manal. Coincidiendo con bajada de corticoterapia presenta recaida de
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laenfermedad. Se detecta proteinuriaen rango no nefrético < 0,15 g/24
h, sin IR. La positividad para el rojo congo en la biopsia grasa abdo-
mina confirma el diagndstico. Se asocia tratamiento con azatioprina
sin progresion de la nefropatia hasta el momento actual.

Comentario. Esimportante en el seguimiento tanto delaACJco-
mo laEAJ el tener en cuentala AA como complicacion que marcara
€l prondstico de la enfermedad. Es por o que deberd realizarse bi-
mensua mente controles urinariosy de funcionalidad renal, lo que per-
mitirala deteccion precoz delaAA y con ello laintroduccion precoz
de terapiainmunosupresoracon lo que se conseguiré disminuir lamor-
talidad de esta enfermedad.

4

M ANIFESTACIONES RENALES DE LA ENFERMEDAD DE BEHGET
EN LA INFANCIA
I. Calvo, L. Lacruz, R. Herndndez
Nefrologia y Reumatologia Peditrica. Hospital «Dr. Peset».
Universidad de Valencia.

Introduccidn. Laenfermedad de Behget (EB) esunavasculitissis-
témica frecuentemente diagnosticada en la edad adulta, que se define
por laasociacion de aftas bucales recurrentesy al menos dos delos si-
guientes criterios: lesiones genitales recurrentes, oculares, cutaneas'y
lapositividad de un test de hipersensibilidad cutanea (criterios del Grupo
de Estudio Internacional de la EB, 1990). La afectacion renal hasido
escasamente descrita en laliteratura, a pesar de tratarse de una enfer-
medad sistémica.

Objetivo. Valorar laprevaenciay las manifestaciones de la afec-
tacion renal en nuestros pacientes pediétricos con EB.

Material y método. Se estudian |os pacientes con edades < 15 afios
controlados por EB en la unidad de reumatol ogia pediatrica, selec-
cionando aquéllos que presentan afectacion renal y describiendo en
ellos las manifestaciones clinicas presentadas.

Resultados. De los 30 pacientes pediétricos controlados por EB,
16 presentan una EB completa. De ellos, 5 pacientes (3 nifiasy 2 ni-
fios) presentan manifestaciones renales, 10 que supone un 31,2%. La
microhematuria (5-20 hematies/campo) es la manifestacion més fre-
cuente, encontrandolaen los 5 nifios; uno de ellos presentaba, ademas,
proteinuriaen rango no nefrético. En estos pacientes encontramos una
mayor prevalencia de afectacion ocular, articular, abdominal y neu-
rol6gica que en aquéllos sin afectacion renal, al igual quedel HLA B5
0 B51 (80% frente a 54,5%).

Comentario. La afectacion renal més frecuentemente descrita en
la EB eslapresencia de amiloidosis y/o glomerulonefritis. A pesar
de ello nuestros resultados coinciden con otros trabajos publicados a
concluir que la hematuria microscpica y/o proteinuria asintométicas
son un hallazgo frecuente en pacientes con EB. En nuestra serie pe-
diétrica destacamos una mayor prevalencia de las manifestaciones
severas de laEB en €l grupo de pacientes que presenta afectacion re-
nal respecto a aquéllos que no la presentan, pudiendo asociar dicha
afectacion con unamayor agresividad de esta enfermedad.

5
NEFRITIS TUBULOINTERSTICIAL AGUDA Y UVEITIS EN Dos HERMANAS
GEMELAS

O. Mur, G. delaMata, M.J. Martinez Déboral, L. Espinosal, L. Picazo?

ANALES ESPANOLES DE PEDIATRIA



Hospital Santos Reyes (Aranda de Duero). Servicios de !Nefrologiay
2Anatomia Patoldgica, Hospital Infantil La Paz. Madrid.

Lanefritis tubulointersticial (NTI) constituye una entidad anato-
mopatol dgica de multiples etiologias, caracterizada por alteraciones
inflamatorias que afectan, sobretodo a intersticio y losttbulos del ri-
fion. EI 90% de las NTI tiene causa conociday su diagndstico precoz
las hace potencia mente reversibles. Existen multiples mecanismos pa-
togénicos: infecciosos, inmunol dgicos por alteracion de lainmunidad
humora y celular, neoplasicos, metabdlicos, toxicos eidiopaticos. La
asociacion de NTI y uveitis fue descritapor Dobriny cols. en 1975. El
cuadro clinico incluye fatiga, anorexia, vomitos, fiebre, anemia, au-
mento de la V' SG e hipergammaglobulinemia, con signos de disfun-
cion tubular, alos que se asocia unainsuficienciarenal con uveitis que
puede ser tardia.

Caso n° 1. Nifiade 10 afios que en febrero de 1996 presentafiebre
de méas de 1 mes de evolucion tratada con paracetamol, astenia, ano-
rexiay pérdidade peso. En laexploracion destaca discreta palidez mu-
cocutanea con tension arterial (TA) normal. En laanalitica: VSG 101
mm, PCR 51 mg/L, ferropenia sin anemia, Cr 1,3 mg/dl, FGE 62
ml/min/1,73 m2 con glucosuria, proteinuriano nefréticay déficit dela
capacidad de concentracion, [&-microglobulina 40,3 nmol/d, ANA (-),
C3 124 mg/dl, GOT 192 U/, GPT 434 U/l. Ecografiarenal: aumento
de laecogenicidad bilateral. Al mes de evolucion sin tratamiento el FG
se ha normalizado, asi como las transaminasas y las otras anomalias
urinarias. Tres meses después presenta enrojecimiento ocular bilateral
siendo diagnosticada de uveitis anterior, tratada con corticoides topi-
cos durante 4 semanas, con buena evolucién y encontrandose actual -
mente asintoméatica.

Caso n° 2. Nifiade 11 afios gemela de laanterior que en setiembre
1997 consulta por fiebre de 26 dias de evolucion tratada con paraceta
mol, habia sido diagnosticada de foco ORL tratada con eritromicina
y posteriormente de I TU tratada con cefuroximasin mejoria. Presentaba
astenia, anorexia.con TA normal y palidez mucocutanea. Analitica:
VSG 119 mm, PCR 63 mg/dl, Cr 1,7 mg/dl, FGE 39 ml/min/1,73 m2,
glucosuriay proteinuria (1,2 g/dia). Los estudios bacteriol 6gicos fue-
ron negativos. En la ecografiarenal hiperecogenicidad bilateral. En
labiopsiarend: nefropatia tubulointersticial con infiltrados inflama-
torios de linfocitos, polimorfonucleares y agunos inmunoblastos. Se
inicio tratamiento con prednisona a2 mg/kg/d durante 1 mes dismi-
nuyendo progresivamente hasta suspender a los 2 meses. Las dtera-
ciones bioquimicas se normalizaron a mesy medio. En diciembre de
1997 comienza con alteraciones oculares siendo diagnosticada de uvei-
tisen ojo izquierdo tratada con corticoides topicosy en febrero de 1998
uveitis del ojo derecho.

Conclusiones. La existencia de un cuadro clinico similar en las 2
hermanas con lamismaevoluciony con 1 afio de diferenciahablariaa
favor de una predisposicion genética. LaNTI 22 adrogas es dificil de
diferenciar, aunque no ha habido infiltrado eosindfilo en labiopsiay
la fiebre probablemente sea un sintoma de presentacion del cuadro. Es
cuestionable lautilidad del tratamiento con corticoides, yaquelaevo-
lucidn del primer caso fue lamismasin tratamiento y en el segundo ca-
S0 Nno evitaron la aparicion de uveitis.
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SinbrOME HEMoLITICO UREMICO. EvoLucioN Y PRONOSTICO EN UNA
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SeRIE DE 28 CAsos

E. Montero, C. Hernandez, M.J. Cilleruelo, S. Callgja, J. Vara, R. Muley
Seccion de Nefrologia Infantil. Departamento de Pediatria.
Hospital «Doce de Octubre». Madrid.

El sindrome hemolitico urémico (SHU) es una de las causas mas
frecuentes de fallo renal agudo en lainfancia. Se caracteriza por ane-
mia hemoalitica microangiopatica, trombopenia e insuficenciarena agu-
da(IRA). El prondstico hamejorado en los Ultimos afios gracias a diag-
ndstico precoz y a desarrollo de técnicas de depuracion extrarrenal.
Presentamos una serie de nifios diagnosticados de SHU en nuestro hos-
pita entrelosafios 1981y 1997 y analizamos su evolucion alargo pla
20.

Resultados. Se incluyeron un total de 28 nifios. De ellos un 39%
eran varonesy un 60,7% mujeres. Laedad mediaal diagndstico fue de
3,2 affos (rango 1 mes-9 afios). Un 82% de los casos debutd entre los
meses de julio y octubre con un pico méximo en agosto. EI 89% pre-
sento prédromo diarreico. En ninguno de ellos seaislé E. coli 0157H7.

Fase Aguda: Presentaron oligoanuria 23 pacientes (82%) y en 11
deelloslaanuriafue superior a8 dias. Todos ellosrequirieron didlisis
peritoneal (DP). Se objetivé hipertension arterial (HTA) en 7 (25%),
precisando DP en 70% de ellos. En laandliticainicial 11 casos (35%)
mostraron |eucocitosis superior a 15.000 y en todos fue necesaria la
DP. En 4 pacientes con evol ucion torpida se redizo biopsiarena obser-
vandose en todos ellos esclerosis glomerular, fibrosisintersticia,, atro-
fiatubular y engrosamiento de paredes arteriolares.

Evolucion. Diecinueve pacientes (68%) estan actualmente con fun-
cion renal normal. Cuatro casos (14%) muestran hematuriay/o protei-
nuria persistente, uno de ellos desarrol 6 proteinuriaalos 10 afios sien-
do previamente negativa; estos 4 nifios requirieron DPy 3 de ellos
tuvieron leucocitosis a inicio. Dos pacientes (72%) estan en insu-
ficienciarena cronica (IRC), ambos precisaron DP. Otro nifio que de-
but6 con leucocitosis, HTA y anuria prolongada, se encuentraen in-
suficienciarenal terminal. Han precisado trasplante renal dos pacien-
tes (7,2%), ambos debutaron con anuriae HTA. NingUn paciente ha
fallecido.

Comentarios. En nuestra serie se confirma el ma prondstico del
sindrome hemolitico urémico asociado aleucocitosis, HTA y oligoa
nuriaprolongada. Consideramos necesario el seguimiento alargo pla
20 de estos pacientes, dado que existe la posibilidad de desarrollar al-
teraciones de la funcion renal tras periodos prolongados de normali-
dad.
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HisTocoMPATIBILIDAD Y NEFROPATIA DE
ScHONLEIN HENocH (NSH)
R. Mulev, J. Martinez, J. Vara, M.A. Cilleruelo, S. Callgja,
C. Herndndez, E. Montero, A. Arnaiz
Seccién de Nefrologia (Departamento de Pediatria). Servicio de Inmunologia.

Hospital «Doce de Octubre». Madrid.

Lapurpurade Schonlein Henoch (PSH), es una enfermedad mul-
tisistémicay de causa desconocida, siendo la manifestacion renal la
mas importante respecto alaevoluciony a prondstico.

El sistemaHLA (antigeno leucocitario humano) es el complejo
principal de histocompatibilidad humana, constituyendo un importan-
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te regulador de |as respuestas inmunol dgicas humoral y celular. Existen
diversos estudios que demuestran |a asociacion de la nefropatia por
IgA, de caracteristicas similares ala NSH, con marcadores HLA.

Objetivo. Analizar los posibles factores de susceptibilidad HLA en
laPSH y en laNSH, determindndose los antigenos de clase | (A, By
C)ylosdeclasell (DRy DQ) en 54 pacientes afectos de PSH, clasi-
ficados en dos grupos (27 con nefropatiay otros 27 sin ella), y en 450
individuos sanos no relacionados. Ademas, |0s pacientes con nefropa-
tia se subdividieron en dos subgrupos. 10 con afectacion renal severa
(proteinuria> 1 g/dia, sindrome nefrético o sindrome nefritico) y 17
con afectacion rend leve (hematuriay/o proteinuria< 1 g/dia).

Resultados. A) Con respecto alos antigenos de clase |: se ha ob-
servado unaimportante asociacion de los antigenos A3 (42% vs 19%
en controles; p=0,009) y B51 (31% vs 13% en controles; p = 0,015)
en los pacientes con afectacion renal. El B51, ademas, se asociabasig-
nificativamente con lanefropatia severa (67% vs 11%; p = 0,015). No
hemos encontrado asociacion con B35 ni B12, como esta descrita en
lanefropatia lgA. B) Con respecto alos antigenos de clase II: unin-
cremento en la frecuencia del antigeno DR4 (33% vs 15% en contro-
les; p=0,013), en el grupo total de enfermos, debido principamentea
los pacientes sin afectacion rena (42% vs 15% en controles; p = 0,0033).
El antigeno DQ3, en desequilibrio de ligamento con DR4, se encon-
traba también aumentado (60% grupo total vs 40% en controles;
p=0,024) y también aexpensas del grupo sin afectacion rena (69% vs
40% en controles; p = 0,017).

Conclusiones: 1. El antigeno HLA DR4 posiblemente juegue un
papel en la patogenia de la enfermedad. 2. La aparicion de un incre-
mento significativo de A3y B51, en los enfermos con afectacion re-
na, y de DR4y DQ3, en el grupo con ausencia de nefropatia, podria
reflgjar la heterogeneidad patoetiol dgica de esta enfermedad. 3. El an-
tigeno B51, por si solo, puede tener unaimplicacion determinante res-
pecto alaseveridad de la afectacion rendl.

8
CORRELACION ENTRE L0OS DEPOSITOS VASCULARES DE | GA EN PIEL
SANA Y LAS ALTERACIONES RENALES EN PACIENTES CON PURPURA DE
SCHONLEIN-HENOCH
M. Esquerda, LI. Callis, D. Garcia-Patost, A. Parareda, LI. Delgado,

L. Sanz, A. Vila, A.Pi
Servicio de Nefrologia, Hospital Materno-Infantil Vall d' Hebron.

Servicio de Dermatologia, Hospital General Vall d' Hebron. Barcelona.
Introduccidn. El sindrome de Schonlein-Henoch es un proceso sis-
témico caracterizado por unavasculitis sistémicamediada por IgA que
afecta pequefios vasos de la piel, tracto Gl, articulaciones 'y rifion.
Material y métodos. Estudiamos |la presencia de depositos de IgA
en piel sanaen 10 pacientes (7 nifiosy 3 nifias) con ateracion renal por
Schonlein-Henoch. Todos €llos presentan afectacion renal inicia en
mayor 0 menor grado, y se hadefinido lalesion rena significativa co-
mo persistencia de proteinuria en rango nefrético, insuficiencia rena
0 presencia de biopsiarena con grave afectacion (semilunas).
Resultados. La edad media del primer brote fue de 8,8 afios
(SD=3,15; Rango = 4-14). El tiempo medio de evolucion entre € pri-
mer brotey labiopsiacutaneafue de 15 meses (SD = 18,6; rango= 1-
48 meses). De todos los pacientes, un 60 % presentaba af ectacion
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renal significativaen el momento de larealizacion delabiopsia cuté-
nea. A todos ellos se practicd biopsia cutdnea mostrando depdsitos de
IgA en un 70% de los casos. L os pacientes con afectacion renal sig-
nificativa presentaban unamayor proporcion de biopsias cuténeas pa-
toldgicas (5 pacientes de un total de 6) respecto alos que no presen-
taban afectacion renal (2 pacientes de un total de 4), si bien no se ha
llaron significaciones, probablemente por el bajo nimero de pacien-
tes.

Conclusiones. 1. Se evidenciala presenciade depésitosde IgA sin
presencia de brote activo. 2. Encontramos una tendencia a hallar de-
pdsitos de IgA en pacientes con afectacion renal més grave.

9
IMPORTANCIA CUANTITATIVA Y CUALITATIVA DE LA NEFROPATIA
Lupica (NL) EN LA EpAD PeDIATRICA

S. Mendizébal, |. Zamora, J. Simdn.
Servicio de Nefrologia Pediatrica. Hospital «La Fe». Valencia.

El objetivo de nuestra presentacion es valorar cuantitativay cuali-
tativamente laNL, dentro de la nefrologia en la edad pediétrica.

Entre 1976 y 1998, hemos diagnosticado 16 casos de NL, auna
edad de media de 11,3 afios (5,7-14,3). El diagndstico fue inmediato
entodos menos en 3, en los que fue diferido entre 1,8-2,1 afios por diag-
ndsticos previos de artritis reumatoide, sindrome nefrético cortico-
rresistente y anemia hemolitica autoinmune. Se realizd biopsia renal
en 14 casos, con diagnostico (clasificacion OMS) de 2 tipo |1, 5 tipo
Iy 7 tipo IV. Los tratamientos han variado segin el afio del diag-
ndstico y la histologia, con un mejor control de la enfermedad desde
1992 en que seinici¢ tratamiento con CFM en bolusi.v.

Delos 16 casos, 4 han fallecido (3 hemorragias pulmonaresy 1
por crisisHTA), en dos casos dentro del primer afio de evolucidny en
los otros dos entre el 5°-7° afios. Dos casos evolucionaron alalRT
(alos3,1y 5,6 afios del diagndstico), estando actualmente trasplan-
tados. Otro, presentainsuficienciarenal (Cr 1,7 mg%), alos 8,5 afios
de evolucion.

LaNL representa un 4,1% de las glomerulonefritis (GN) biopsia-
das entre 1993-1997 en nuestro Servicio; frecuenciasemejante aladel
Registro Nacional de GN en nifios: 5,2% (1987-1995). No obstante, es
la segunda causa (35%) de las GN secundarias. Sdlo un paciente, de
los 190 incluidos en nuestro programa de IRT, o fue por NL.

Conclusiones: 1. LaNL esunaenfermedad grave con altamorta
lidad y evolucion alalRT, si bien su incidencia en la edad pediétrica
es escasa, siendo minimasu contribucion alasituacion deIRT. 2. Los
tratamientos més agresivos parecen mejorar € control de la enferme-
dad acorto plazo, si bien su eficaciaamedio/largo plazo queda por es-
tablecer.
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NEFRoPATIA Lupica EN LA INFANCIA: REVISION DE Nueve CAsos

C. Aparicio, C. de Lucas, A. Luque, D. Moraes, E. 1zquierdo
Servicio de Nefrologia Pediatrica. H.G.U. Gregorio Marafion. Madrid.

La nefropatia |Upica es infrecuente en lainfancia. El debut suele
ser apartir de los 10 afios de edad, siendo excepciona en menores,
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de 5 afios. En nifios, laincidencia en varones es mayor que en adultos
pero sigue predominando en las nifias. Un 25% de | os casos pediétri-
cos tienen relacion familiar; en los adultos esta incidencia disminuye
a 5%. Laparticipacion renal a inicio se encuentra en el 82% de los
casos, siendo lamanifestacion mas frecuente laproteinuria; € 50% pre-
sentan glomerulonefritis tipo IV seguin la clasificacion de laOMS.
Aunque el prondstico de la enfermedad en los nifios ha mejorado en
los dltimos afos, la morbilidad sigue siendo ata, fundamentalmente
debida a procesos infecciosos y complicaciones extrarrenales del 1u-
pus (principalmente neurol dgicas). En nuestro servicio hemos seguido
9 pacientes pediatricos afectos de LES.

Delos 9 pacientes 3 eran varonesy 6 mujeres (V/M: 1/2). Laedad
media de presentacion fue de 8 afios y 7 meses, destaca el debut alos
15 meses de un paciente.

Las manifestaciones iniciales fueron: fiebre 6 (67%); sintomato-
logia genera (pérdida de peso, dolor abdominal, asteniay anorexia)
7 (78%); afectacion cutanea 5 (55,5%); afectacion articular 4 (44,5%);
afectacion rend 7 (78%), de ellos tuvieron proteinuria 7 (78%) que fue
en rango nefrético en 4 (44,5%), hematuria 7 (78%), |. renal 5 (55,5%),
HTA 3 (33,3%); anemia 4 (44,5%); otras manifestaciones. neumonia
y derrame pleural 1 (11%), hepatopatia 1 (11%), acidosis tubular tipo
IV 1 (11%), hemorragia pulmonar 1 (11%), encefa opatialdpica 1(11%).
Biopsias renales (segun clasificacion de laOMS): clase |1, 1 (11%);
claselll 1(11%), Clase IV, 5 (55,5%), clase V, 2 (22%).

Durante el tiempo de evolucion y seguimiento: 4 se encuentran con
funcidn renal normal, uno de ellos sigue control actual tras 10 afios
de seguimiento (los 3 restantes son seguidos en otros servicios siendo
su Ultimarevisién alos 6, 8 y 11 afios de evolucion); |. renal modera-
daen un paciente alos 10 afios de evolucion; 4 han precisado hemo-
didisisd afio, 8, 9y 21 afios de evolucion, de elos, 2 han recibido tras-
plante renal, uno de €llos alin funcionante. Las complicaciones duran-
te su seguimiento: fendmeno de Raynaud 2 (22%), infeccidn por her-
pes zoster: 2 (22%), leishmaniasis 1 (11%). Han fallecido dos pacien-
tesalos5y 12 afios del debut, ambos por complicacionesinfecciosas
(CMV postrasplantey shock séptico en el seno de una osteomilitis es-
tafilocdcica). En nuestra serie destca un paciente con afectacion fa
miliar y laasociacion con déficit de IgA e IgD en otro paciente.

Conclusiones. Existe predominio de afectacion en e sexo femeni-
Nno, auingue en un porcentaje menor que en otras series. Cuatro pacientes
eran menores de 10 afios aunque sdlo uno menor de 5 afios. Solo hay
evidencia de concordancia familiar en un caso (11%); todo €llo coin-
cide con |os datos epidemiol 6gicos descritos. De los 4 pacientes que
tuvieron fracaso renal todos tenian afectacion renal tipo 1V, lo que
indicaun mal prondstico, asi como laexistenciade anemiaal inicio de
laenfermedad que presentaban los 4 pacientes. HTA existiaen tres pa
cientes, de ellos dos abocaron en fracaso renal. Sin embargo, el grado
deinsuficienciarenal en el cuadro inicial no se relaciona con la evo-
lucion final. Los dos casos fallecidos han sido por causas infecciosas,
existiendo en uno de ellos slo un leve deterioro de lafuncion renal.
El tiempo medio de seguimiento ha sido de 10 afiosy 9 meses; alos
5 afios se evidencia una supervivenciadel 88%y alos 10 afios del 77%.
La supervienciade lafuncion renal alos 5 afios de evolucidn es del
88%.
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PrREVALENCIA DE HIPERCALCIURIA EN LA |SLA DE LA GOMERA

V. GarciaNieto, J.S. Melidn Santana, A. Ruiz Rabaza, G. Rizo Arregui,
T. Marco, A.M. SosaAlvarez

Unidad de Nefrologia Pediatrica, Hospital «Nuestra Sefiora de la Candelaria»,
Santa Cruz de Tenerife.

En laislade Tenerife existe una dtatasa de hipercalciuriaidio-
pética (HI), tanto en nifios, como en adultos. Desde hace afios hemos
observado como |os antecesores de muchos de nuestros pacientes pe-
didtricos proceden de laisla de La Gomera.

Pacientes y métodos. Se andlizaron los antecedentes familiares'y
secalcul € cociente entre las concentraciones urinarias de calcio y de
creatinina en segunda orina del dia en una muestra de 549 nifios (4-
17 afios) (269 V; 280 M) que viven en laislade La Gomera (G), pro-
cedentes de cinco poblaciones delamisma: San Sebastian, Hermigua,
Valehermoso, Chipude-LaDamay Valle Gran Rey. Como grupo con-
trol, se estudiaron 100 nifios (49 V; 51 M) que acuden a un colegio
de Santa Cruz de Tenerife (SC).

Resultados. Se observaron diferencias significativas en los valo-
res de caciuriaentre el total de nifiosde Gy SC (t = 3,53, p < 0,05),
aexpensas principal mente de dos de | as poblaciones estudiadas (Valle
Gran Rey y Chipude-LaDama). El valor del percentil 95 en SC fue de
0,20. Laprevalenciade HI en SC fue de 3,8% y en G de 16%, osci-
lando, segiin poblaciones, entre 10,6% en San Sebastian y 28,4% en
Valle Gran Rey. Se observé que e riesgo de presentar HI en los ni-
fios que tienen los cuatro abuel os de origen gomero es 2,85 vece su-
perior con respecto alos que no tienen ningtn abuel o de dicho origen.
Se estudiaron 46 hermanos, presentando hipercalciuria 23 de ellos
(50%).

Conclusiones. Lahipercalciuriaidiopéticaes un trastorno familiar
de herenciadominante. Laalta prevalenciaencontradaen laida se ex-
plica por razones orogréficas, de insularidad y de elevada consangui-
nidad durante siglos. Es posible que la anomalia genética fuera apor-
tada por los conquistadores castellanos (siglo XV).
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Estubio ComPARATIVO DE LA FuNcioN TuBULAR RENAL EN Nifos Y
ApuLTos DiaGNOSTICADOS DE HIPERCALCIURIA | DIOPATICA
V. GarciaNieto, B. Siverio, M.J. Garcia Mérida, J. Ledn, L. Manzano,
C. Ruiz

Unidad de Nefrologia Pediatrica, Hospital «Ntra. Sa. de la Candelaria»,
Santa Cruz de Tenerife.

Se harealizado un estudio comparativo de lafuncion tubular renal
en nifios y adultos con hipercalciuriaidiopatica (HI), en orden ade-
terminar s algunas de | as alteraciones descritas en estos pacientes son
primarias o secundarias alas complicaciones de la HI como los pro-
pios caculos rendes o la uropatia obstructiva.

Pacientes y controles. Se estudiaron 120 pacientes (67 nifios que
no tenian el antecedente de haber expulsado calculosy 53 adultos
con urolitiasis) diagnosticados de HlI, asi como un grupo control (C)
congtituido por 52 nifiosy 98 adultos.

Resultados. Tanto |os nifios como los adultos con HI mostraron
unamayor eliminacion urinaria de magnesio, &cido Urico y fosfato en
relacion aC. Asimismo, todos |os pacientes con HI presentaron un des-
censo en laexcrecion urinaria de amonio en la prueba realizada con fu-
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rosemiday un incremento del volumen urinario con respecto aC. En
ambas edades, no se observaron diferencias en €l aporte de sodio del
thbulo proximal a distal analizado tras sobrecarga hiposalinani en la
eliminacion urinaria de prostaglandina E2 (UPGE2). Solo los adultos
con HI exhibieron unareduccion estadisticamente significativa, en re-
lacion aC, de osmolaidad urinaria méxima tras administracion de des-
mopresina (DDAVP) y un descenso en la reabsorcion distal de sodio
tras la sobrecarga hiposalina. Esos pacientes también mostraron valo-
res significativamente elevados de osmolalidad urinariaminimay de
eliminacion urinaria de N-acetil-glucosaminidasa (UNAG).

Conclusiones. Los trastornos de la funcion tubular renal observa-
dos en pacientes con HI estan presentes desde lainfancia. Algunas de
estas ateraciones son progresivasy no relacionadas con las complica-
ciones de la HI, excepto en el caso de laUNAG. Los pacientes adul-
tos con una pérdida obligada de sodio tubular distal tienen también una
mayor pérdida de calcio; estas diferencias pueden explicarse, porque
algunos pacientes con HI absortiva pueden evolucionar hacia un sub-
tipo rendl.

13
Estupio bE PARAMETROS AsociADOS AL DESARROLLO DE LA CICATRIZ
RENAL EN EL Nifo

B. Bravot, D. Bargjast, J. Pedrero!, JM. Lépezz, A. Mufioz3

tUnidad de Nefrologia Pediatrica, 2Servicio de Medicina Nuclear, HGE
«Virgen de las Nieves». *Hospital Clinico. Granada.

Objetivo. Vaorar €l riesgo de asociacion con cicatrices renales de
diferentes factores clinicos y biogquimicos, alargo plazo, en pacientes
con uropatias o infecciones urinarias.

Pacientesy métodos. Durante un periodo de 17 afios (1979-1996),
se recogieron, entre otros, datos clinicos, bioquimicos y gammagréfi-
cos en 259 nifios con sospecha de lesion renal secundaria a uropatiao
infeccion urinaria. A todos los pacientes se les realizé unagammagra:
fiarena a final del seguimiento (X + DE: 5,37 + 3,58 afios). Lagra
dacion de la severidad de la afectacion renal segiin el DM SA sevalo-
ro, separadamente pararifion derecho y pararifion izquierdo, segiin los
criterios de Goldraich, con las siguientes variables: edad a diagndsti-
€0, Sexo, tipo de uropatia (reflujo vesicoureteral -RVU- 1V-V, uropa-
tia obstructiva -UO-), vejiga inestable, vejiga neurdgena, infecciones
urinarias (ITU) anterioresy posterioresal tratamiento preventivo, cre-
atinina sanguinea (CrS), filtrado glomerular (FG)/talla, y excrecion
fraccionariade sodio (EFNa) iniciales, asi como con el tiempo de evo-
lucion, se gjustd un modelo multivariante, utilizando la técnica de re-
gresion logistica, para evaluar el riesgo (odds ratio) de asociacion
con unagammagrafiarenal DM SA final con lesion significativa. Este
model o se probd en |os siguientes grupos de pacientes. grupo total de
pacientes (Total), grupo con tratamiento conservador (Tto. C), grupo
con tratamiento quirdrgico (Tto. Q), grupo con RVU y grupo con UO.
Se emplearon €l test de X2 paravalorar laverosimilitud del modelo, y
€l de bondad de gjuste de Homer-Lemeshov.

Resultados:
Oddsratio
Total Tto.C Tto. Q RVU uo
Edad DG ED 10,20%* ED 2,48* ED
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Sexo femen. 2,66* 5,69** ED 3,09* 2,59*
Uropatia 18,60**  26,10**  1950** 23,70**  13,30**
V. inestable 1,81* ED 2,68* 4,02** ED
V.neur6gena  1,78* 7,04* ED 2,54* ED
ITUs previas ED ED ED ED ED
Tiempo evol. ED ED 6,69** 2,23* 2,57*
ITU post. 2,95% 6,10* 2,68* 2,07** 2,79*
CrS ED 8,18* ED 3,69* 5,56*
FGltalla ED 2,82¢ ED 2,12** 3,34*
EFa ED ED ED 4,42+ ED

ED: Efecto débil. (**): Efecto significativo.
(*): Efecto cercano ala significacion.

Conclusiones: 1. Los pacientes con riesgo de cicatrices renales
constituyen un grupo heterogéneo, y los factores de riesgo estudiados
influyen de manera diferente entre los subgrupos descritos. 2. El prin-
cipal factor de riesgo detectado fue la existenciade un RVU V-V 0
unauropatia obstructiva. 3. El sexo femenino, lainfeccion urinariare-
currente y ladisminucion de lafuncion rena existente en etapasini-
ciales de la enfermedad se han de considerar como factores de riesgo
generd. 4. Lavejigainestable y la vejiga neurdgena son factores de
riesgo en los pacientes con RV U; laprimera, ademas, deberé conside-
rarse cuando un paciente con reflujo tenga que ser intervenido qui-
rlrgicamente.
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VALOR DE LA EcoGRAFIA Y LA CISTOGRAFIA EN LA DETECCION DE LA
Cicatriz RENAL
B. Bravot, D. Bargjas, J. Pedrero!, M.L. Becerrat, L. Morcillo?,
JM. Lépezz, A. Mufioz2
!Unidad de Nefrologia Pediatrica, 2Servicio de Medicina Nuclear, H.G.E.

«Virgen de las Nieves». *Hospital Clinico. Granada.

Objetivo. Evaluar lautilidad de laecografiay delacistografia pa
rala deteccion delacicatriz renal.

Pacientes y métodos. Desde 1979 a 1996 se recogieron datos so-
bre ecografiarend, cistografiay gammagrafiarena DMSA de 311 ni-
fios con sospecha de lesion rena secundariaa uropatia o infeccion uri-
naria. A todos seles practicd, al menos, unagammagrafiarenal, a142
pacientes en € momento inicial y a259 d fina del seguimiento. Los
hallazgos de la gammagrafia renal se tomaron como patrén de lesion
rend. Lagradacion de laseveridad de la afectacion renal segin €l DM-
SA sevalord, separadamente pararifion derecho (RD) y pararifion iz-
quierdo (RI), segun €l siguiente criterio: grado 1: < 2 zonas cicatri-
ciales (funcidn 50-40%); grado 2: > 2 zonas cicatriciales (funcion 50-
40%); grado 3: dafio generalizado (funcidn 39-10%); grado 4: rifion
con funcidn < 10%. Se compararon los resultados de las pruebas eco-
rradioldgicasiniciales con los del DMSA inicial (situacion 1), los de
las pruebas ecorradiol dgicas finales con los del DMSA fina (situacion
1), y los de las pruebas ecorradiol dgicas iniciales con los del DMSA
final (situacion 111). Se efectud un estudio de estimacion puntual de
la sensibilidad, especificidad, valor predictivo positivo (VPP) y valor
predictivo negativo (VPN) de las pruebas realizadas.

Resultados:
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ECOy cisto. normales Especificidad Sensibilidad VPP VPN

(%) (%) ) (%)
[ RD 56,2 100,0 319 1000
RI 44,9 91,9 386 936

I RD 84,6 64,9 569 885
RI 765 638 552 836

1f RD 54,0 95,7 431 971
RI 397 929 26 920

Conclusiones. 1. Laecografiay lacistografia asociadas tienen gran
importancia para descartar la cicatriz rend. 2. Si se realizase la gam-
magrafiarenal DMSA (nicamente en | os pacientes con laecografiay/o
lacistografiainicia ateradas, se diagnosticarian entre un 92y un 100%
de todas | as cicatrices renales significativas.
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HiPeRTENSION ARTERIAL VASCULORRENAL (HTVR) EN LA INFANCIA

R. Estepa, N. Gallego, E. Aracilt, C. Pérez-Caballero, L. Orte, J. Ortufio
Servicios de Nefrologia y 1Cirugia vascular. H. Ramén y Cajal. Madrid.

LaHTVR esla segunda causa de hipertension arterial (HTA) se-
veraen lainfancia potencia mente curable después de la coartacion de
aorta. Presentamos nuestra experienciaen un periodo de 20 afios, ana-
lizando la prevalencia, caracteristicas clinicas y respuesta terapéuti-
ca

Material y métodos. De 1977 a 1997, 20 nifios < 15 afios fueron
diagnosticados de HTVR, el 9,5% del total de HTA de ese periodo.
Son 9 nifiosy 11 nifias con edad a diagndstico entre 5 diasy 15 afios
(X =6,25 + 5 afios). Solo 6 sintométicos de HTA 'y todos con hiper-
trofiade ventriculo izquierdo. Seconsiderd HTA alaTA > p90 eHTA
severasi era> 15 mmHg a p90. El diagndstico se hizo en todos por
arteriografia, a8 se les hizo estudio isotdpico, a9 Eco-Dopplery a2
angio TAC helicoidal.

Resultados. El exceso de TA inicial en mmHg > p90 fue de 62 +
30/48 £ 21y recibian 2,25 + 1,06 drogas. Doce enfermos tenian este-
nosis unilateral de arteriarenal y 8 bilateral, 17 de arteriarenal prin-
cipa y 3intrarrenal. Cinco tenian un sindrome de la aorta media (SAM),
3 asociaban neurofibromatosis, 2 sindrome de Williams-Beuren, 1 un
feocromocitoma, en 2 casos habia arteriopatia maltiple (1 Takayasu)
y uno fue secundario a traumatismo quirdrgico. Los 6 restantes eran
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compatibles con displasia fibromuscular (1 demostrado histol 6gica-
mente). El tiempo medio de evolucion es de 69 mesesy lamisma se
ha analizado segun €l tipo de tratamiento: angioplastia transluminal
percuténea (ATP), cirugiay tratamiento médico exclusivo.
Tto/Evolucion TAnsinm. TAnconm. HTA Fallecidos Perdidos

ATP 3 ik 1*
Cirugia 4 4rx
Médico 2 2 1 pikd 1

TAnsinm/1 conm.: Tensién arterial normal sin/con medicacion.
*Uno que acudi6 en situacion terminal, 2 por otra causa.
**En uno serealizd ATP hilateral y después cirugia.

Conclusiones. 1. LaHTVR es severay con repercusion visceral.
2. Representa el 9,5% del total de HTA. 3. Slo uno caso fallecid por
laenfermedad. 4. Delos 16 controlados, 9 estan curados, 6 normoten-
S0s con poca medicacion y solo uno esta hipertenso.
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EL Peso AL NACER MobIFicA LA RELACION
PresioN-NATRIURESIS EN NiRos NORMOTENSOS
E. Lurbe, I. Torré, B. Cremades, C. Rodriguez, J. Tacons,
V. Alvarez
Nefrologia Pediatrica. Hospital General Universitario.
Universidad de Valencia.

Objetivo. Estudiar el impacto del peso a nacer (PN) en larelacion
entre presion arterial (PA) y excrecion urinaria de sodio en nifios nor-
motensos.

Sujetos y métodos. Se incluyeron en el estudio 134 nifiosy ado-
lescentes, con edades entre 3y 19 afiosy con PN que ostilaba de 1,950
a5,800 kg. Seredlizo estudio de PA ambulatoria (MAPA) durante 24
horas con un monitor Spacelabs 90207. Coincidiendo con €l diadela
MAPA serecogid orinafraccionadaparael periodo de diay noche. En
cadamuestra de orina se determind la excrecion de sodio y creatinina.
Larelacion entre el PN y laexcrecion urinaria de sodio se valord me-
diante regresion lineal mltiple utilizando un procedimiento de step-
wise.

Resultados. La PA ambulatoriay la excrecion urinaria de sodio,
aunque débilmente, se correlacionaron de forma significativa durante
lanoche (r = 0,20, p < 0,03). Unarelacion significativa de signo po-
sitivo existio entre el PN 'y laexcrecion urinaria de sodio durante lano-
che (p < 0,015) independiente del peso actual, PA nocturna, edad y se-
x0. Como se puede observar en lafigura, cuando laPA aumenta, laex-
crecion urinaria de sodio corregida por €l peso actual tiende a perma-
necer més bgjaen losnifiosen e tercil inferior de PN (1,9-3,1 kg, pun-
tos abiertos) en comparacion con los del tercil superior (3,6-5,8 kg,
puntos cerrados).

Conclusiones. Los nifios con menor PN muestran una capacidad
restringida para excretar sodio. Esto podria favorecer el desarrollo de
hipertension arteria en etapas posteriores de lavida.
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Fracaso RENAL Acupo (FRA) Y TrRasPLANTE DE MEDULA OsEA
(TMO)
N. Gallego, R. Estepa, T. Cano, M.S. Ma donado?, F. Liafio,
J. Ortufio
Servicios de Nefrologia y tPediatria. H. Ramén y Cajal. Madrid.

Objetivo. El fracaso renal agudo (FRA) es una complicacion gra-
ve del trasplante de médula 6sea (TMO), poco estudiada en lainfan-
cia, por ello comunicamos nuestra experiencia.

Material y métodos. En 184 TMO hemos tratado 17 episodios de
FRA en 16 enfermos, de los que murieron 9. Laedad delos TMO fue
X =110+ 53 m., 117 nifiosy 67 nifias.

Resultados. Estudiando los factores que predisponen a FRA en-
contramos. mayor edad, TMO aogénico y sexo femenino.

FRA No FRA Total P
Nifias 10 57 67 0,045
Alogénico 13 72 85 0,017
Edad (m)  141+49 103+ 50 110+ 53 0,005

Dos de los FRA tenian sindrome hemolitico urémico por ciclos
porina A, otros dos padecian enfermedad venooclusiva, aparte de otros
factores. Casi todos fueron provocados por infeccion (12) y/o toxicos
(16) y 10 en € seno de fallo multiorganico. El tiempo medio de apa-
ricion del FRA fue de 32 + 25 dias después del TMO.

Analizando los factores clinicos prondsticos de mortalidad, al ser
visto el enfermo por el nefrélogo por primeravez, identificamos: icte-
ricia, hemorragiay necesidad de didlisis.

Vivos Fallecidos Total P
Ictericia 1 7 8 0,027
Hemorragia 0 9 9 0,002
Didlisis 0 7 7 0,005

Conclusiones. El sexo femenino, el TMO aogénico y unaedad su-
perior se asocian con més probabilidad de padecer FRA trasel TMO.
Lapresenciadeictericiay de sangrado, asi como la necesidad de di&
lisisauguran un mal futuro del enfermo.
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PosLAcIoNn DE CELULAS SOMATOTROPAS EN RATAS UREMICAS

N. Fernandez, E. Carbgjo, F. Santos, J. Rodriguez, S. Ferrando,
A. Medina
Facultad de Medicina. Universidad de Oviedo. Asturias.

Introduccidn. Se ha demostrado una disminucion de la secrecion
hipofisaria de hormona de crecimiento (GH) en ratas con insuficiencia
renal severa. La existencia de cambios en la poblacion de células so-
matotropas hipofisarias podria ser responsable, al menos parcialmen-
te, de estadisminucion.

Material y métodos. Paraanalizar esta hipotesis, sellevo acabo la
deteccion inmunohistoquimicay la cuantificacion de células produc-
toras de GH en secciones incluidas en parafina procedentes de ade-
nohipdfisis de tres grupos de ratas de 8 animales cada uno: nefrecto-
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mia5/6 (UREM), controles alimentados ad libitum (SHAMAL) o con
alimentacion apareada con el grupo UREM (SHAMPF).

Resultados. El grupo UREM presenté marcadainsuficienciarenal
y un menor crecimiento. Ladensidad celular (X + EEM, tota de célu-
las hipofisarias/mm?) fue mas elevada (p = 0,02) en el grupo UREM
(1,4 £ 0,6 x 10%) que en los controles (SHAMAL 1,2 + 0,4 x 104
SHAMPF 1,2 + 0,3 x 104). Sin embargo, ya que el porcentaje de cé-
lulas GH fue menor en las ratas UREM (35,0 + 1,9) que en las SHA-
MAL (38,9+0,7) y las SHAMPF (37,3 + 1,6), el nimero de células
somatotropas (103 célulasymm?) y su érea de seccion (micras?) fue si-
milar en los tres grupos.

Conclusiones. Estos resultados sugieren que €l fallo renal croni-
cointerfiere con el proceso madurativo de la hipofisisy que la dismi-
nucion de la secrecion de GH previamente descrita en animales uré-
micos no puede explicarse por diferencias en el nimero y tamafio de
las células somatotropas.
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UNa MutacioN OricINARIA EN CLCNKB Es LA Causa DEL
SINDROME DE BARTTER TiPo |11 EN EspARA

J. Rodriguez Soriano, D.B. Simont, A. Vallo, R.P. Liftont

Seccion de Nefrologia Pediétrica, Departamento de Pediatria,
Hospital de Cruces, Universidad del Pais Vasco, Vizcaya.
Howard Hughes Medical Institute, Yale University School of Medicine,
Boyer Center for Molecular Medicine,

New Haven, CT, USA.

Se ha demostrado recientemente que el sindrome de Bartter pue-
de estar causado por mutaciones en uno de los siguientes genes: tipo |-
NKCC2, tipo I1-ROMK y tipo [11-CLCNKB (Simon y cols. Nat Genet
17:171-178, 1997). Como parte de un proyecto en curso destinado a
definir el espectro de posibles mutaciones en dichos genes, se estu-
diaron cinco familias seguidas clinicamente en Bilbao y afectas de la
forma «clé&sica» de sindrome de Bartter. Solo tres familias tenian una
clara ascendencia vasca. No existia historia aparente de consanguini-
dad. Los pacientes se presentaron clinicamente con poliuria, hiposte-
nuria, retraso de crecimiento, acalosis metabdlica hipocaliémicay nor-
mocalciuria 0 moderada hipercalciuria. No existianefrocalcinosis eco-
gréficamente.

L os casos indice de cada familia fueron estudiados de manera com-
pleta buscando mutaciones en uno de los tres genes. No se detectaron
variantes moleculares ni en el gen NKCC2 ni en el gen ROMK. Por €l
contrario, todos |0s cinco «propositii» se mostraron homocigotos para
unamutacion «missense» idénticaen CLCNKB. Esta mutacion susti-
tuiaunaalaninapor unatreoninaen en el codon 204 (A204T) que nor-
malmente sitdia al amino&cido aaninaen e sexto dominio intramem-
branoso de la proteina. El aminoécido alanina esta presente en un seg-
mento hidrofébico altamente conservado en todos los miembros de la
ampliafamilia de proteinas que actlan como canaes de cloro. Parade-
mostrar que lamutacion A204T no se trataba de un polimorfismo mas
0 menos frecuente, se estudiaron anénimamente muestras de ADN de
300 individuos adultos no relacionados que, por diversas circunstan-
cias habian acudido al Laboratorio General del Hospital de Cruces.
Ninguno de los 300 controles se reveld homocigoto paradl delo A204T.
En conjunto, la mutacion A204T fue detectada en 2/600 cromosomas
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de los controles, en comparacion con 10/10 cromosomas de 10s pa-
cientes con sindrome de Bartter. Estos resultados soportan la conclu-
sion de que lamutacion A204T parece haberse originado en Espafiaya
que, por e momento, no ha sido demostrada en pacientes con sindro-
me de Bartter tipo |11 provenientes de otros paises.
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GENETICA DE LA PoLiquisTosis RENAL AuTosomicA RECESIVA.
Esrtubio MuLTICENTRICO ESPaRioL
S. Méagd, E. Cotot, M. Navarre?, L. Espinos, G. Orgjas!,
E. Hidalgo3, J.L. Badia*
Hospitales: 1Central de Asturias (Oviedo), 2La Paz (Madrid),
3nfanta Cristina (Badajoz), “‘General (Castellén).

La poliquistosis renal autosomicarecesiva (PQRAR) es unarara
nefropatia hereditaria que afecta a 1/60.000 recién nacidos. La mayo-
riadelos pacientes con PQRAR debutaen la primerainfancia, aunque
laenfermedad puede manifestarse en edades mas avanzadasy, en oca-
siones, después de los 20 afios, en cuyo caso la sintomatol ogia es muy
semejante a la que presenta la poliquistosis renal autosomica domi-
nante (PQRAD). Lamortalidad es elevada, pero si superan el primer
aho de vida la supervivenciaalos 15 afios puede llegar hasta el 79%.
En los Ultimos afios se halocalizado un gen parala PQRAR en el bra-
zo corto del cromosoma 6 (region p21.1-p12). Los estudios llevados a
cabo hastalafecha en diferentes paises con familias que mostraban un
completo espectro de la enfermedad, no han demostrado ningln tipo
de heterogenicidad genética.

El objetivo de este estudio multicéntrico ha sido confirmar €l li-
gamiento delaPQRAR a cromosoma 6p en una serie de familias pro-
cedentes de diferentes hospital es de Espafia.

Pacientes y metodologia. Previo consentimiento informado se han
estudiado 20 familias compuestas por ambos padresy a menos dos
hermanos, uno de ellos con PQRAR. Todos |os enfermos presentaban
formas moderadas de la enfermedad y habian sobrevivido més aladel
primer afio de vida. Los criterios de inclusion en el estudio fueron:
ecografiarenal normal en ambos padresy hallazgos clinicos, eco-
gréficos y/o anatomopatol dgi cos sugerentes de PQRAR en |os en-
fermos, que mostraban, asimismo fibrosis hepaticaen € estudio eco-
gréfico. El ADN fue obtenido segtin un método de precipitacion sa
lina. Se estudiaron un total de 7 marcadores polimarficos microsaté-
lites. De acuerdo con los estudios previos estos marcadores son capa-
ces de cubrir un intervalo de cerca de 3,5 cm, flanqueando €l gen de
laPQRAR.

Resultados. Todas |as familias estudiadas mostraron un ligamiento
positivo a cromosoma 6p. Estos hallazgos, basados en pacientes con
formas moderadas de enfermedad, pero con una amplia variabilidad
en cuanto a su expresividad clinica, permiten incrementar el nimero
de familias que no muestran heterogenicidad genética parael gen de
laPQRAR, lo que refuerzala hipétesis de que un Unico gen, locali-
zado en laregion 6p, puede explicar el amplio espectro clinico dela
PQRAR.
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ALELOs DEL RECEPTOR DE LA VITAMINA D (RVD) Y DENSIDAD
MiNERAL OseEa (DM O) EN PACIENTES PEDIATRICOS CON
HiPERCALCIURIA IDIOPATICA (HI)
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M.D. Rodrigo, |. Barriost, E. Sdlidot, A. Torrest, V. GarciaNieto,
A. Breton, C. Ferrdndez
Unidad de Nefrologia Pediatrica, Hospital «Ntra. Sra. de la Candelaria».
1Unidad de Investigacion, Hospital Universitario de
Canarias. Tenerife.

Recientes estudios han mostrado una fuerte asociacion entre los
polimorfismos del gen del RVD y [laDMO (Morrison y cals., 1992).
Es conocido que el 30-40% de | os pacientes con HI pueden mostrar
unareduccion delaDMO, aunque larelacion entre éstay los aelos del
RVD no se hainvestigado en pacientes pediatricos.

Pacientes y métodos. Estudiamos un grupo de 86 nifios diagnos-
ticados de HI (36 V, 50 M) con edades entre 3y 17,3 afios. El genoti-
po RVD se estudié por amplificacion con PCR seguido por digestion
con Bsm-I del DNA aislado de leucocitos sanguineos periféricos. La
DMO semidié en columnalumbar (L1-L4) usando un densitometro con
energiadua de rayos-x (Hologic QDR-2000/W). L os resultados se ex-
presaron como «standard deviation score» (Z-DMO), definiéndose la
osteopenia cuando Z-DMO fue menor de-1.

Resultados. El 37,1% de los nifios con HI fueron clasificados co-
mo bb (37,5% con osteopenia), 47,7% como Bb (41,5% con osteo-
penia) y 15,1% como BB (46,1% con osteopenia). La DMO fue mas
elevadaen el grupo bb (Z-DMO: -0,72 + 0,71) comparado con Bb
(-0,83+0,93) y BB (-1,01 + 1,07) aunque sin diferencias estadisti-
camente significativas entre grupos. Los niveles de calcitriol y lacal-
ciuriafueron més elevados y los niveles de osteocal cina més redu-
cidos en el grupo BB comparado con bb, con valores intermedios
en Bb (ns). Se observo unacorrelacion directaentre Z-DMOYy el Z-
score del indice de masa corporal (Z-IMC) en todos |os pacientes
(r: 0,33, p<0,05). En e grupo BB se encontrd una correlacion ne-
gativa entre los niveles de la fosfatasa &cida tartrato-resistente, tan-
to con Z-BMD (r: -0,88, n: 8, p < 0,01), como con Z-IMC (r: -0,8,
p <0,05).

Conclusiones. Los polimorfismos del gen del RVD parecen tener
un déhil efecto en laDMO de los nifios diagnosticados de HI, segura-
mente por lainfluencia de otros factores como la masa corporal. En
€l grupo BB parece més evidente un componente resortivo delaDMO
que tiene un efecto contrapuesto al de la masa corporal.
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SinoroME NEFROTICO DEL PRIMER ARO DE LA VIDA: EsTuDIO
MULTICENTRICO
L. Espinosa, M. Navarro, J. Fijé, A. Vdlo, S. Mdaga, V. GarciaNieto,
E. Hidalgo, L. Garcia, D. Arruabarrena, L. Ramos, C. Loris,
L.M. Rodriguez, Orive
Estudio Multicéntrico de los Hospitales Infantiles: «La Paz» (Madrid),
«Virgen del Rocio» (Sevilla), Cruces (Bilbao), Central de Asturias (Oviedo),
«Virgen dela Candelaria» (Tenerife), «Infanta Cristina» (Badajoz), «S Joan de
Déuy (Barcelona), «Arénzazux» (S Sebastian), Materno Infantil (Las Palmas),
«Miguel Servet» (Zaragoza), Infantil (Ledn), Infantil (Vitoria).
Presentamos un estudio retrospectivo multicéntrico de 56 nifios (29
V, 27 M) con sindrome nefrético (SN) diagnosticado en el primer
aho de vida. Todos han sido referidos para tratamiento a 12 Unidades
de Nefrologia Pediétrica desde 1972 a1997. Laincidenciafue 2,24 ca-
sos/afio; aumentando desde 1,68 (1972-1989) a 3,4 c/afio a partir de
1990. Edad de diagnostico 3,5 + 4 meses (m). El estudio histoldgico
hecho en 51 alos 10 + 20 m, mostrd: 21 SN finlandés (SNF) (41%),
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8 esclerosis mesangia difusa (EMD) (16%), 5 GN proliferativa me-
sangia (GNPM) (10%), 10 glomeruloesclerosis segmentariay focal
(GESF) (20%), 7 minimos cambios (MC) (14%). SN congénito (SNC),
diagnosticado en los 3 primeros meses encontramos en 30 casos, con
unadistribucion de: SNF 100%, GNMP 40%, GESF 20% y MC 28%.
Lamortalidad global del 46% (26/56) disminuy desde un 80% (1972-
1979) a un 45% (1980-1989) y 33% desde 1990 (p < 0,05). SN se-
cundario encontramos en 3 casos, 2 por sifilis congénita que remitie-
ron con penicilinay 1 por infeccion aCMV murid de enfermedad inva-
sivalos 8 m. Los datos de edad y albimina séricaa diagndstico, ana-
tomia patol6gica (AP) y mortalidad fueron:

AP N°  Edaddiag. Albdm. (g/L) Mortalidad Edad muerte
SNF 21 075+Im 114+05* 52% 13+18a
EMD 8 49+47m 26104 62,5% 24+3a
GNPM 10 61+46m 1+0,2 40% 67t6a
GESF 5 4+3m 2+03 40% 25+36a
MC 7 59+4m 16+0,6 33% 38+36a
*p<0,001

Lasupervivenciaactuarial hasido 77% a afio, 59% alos 5 afiosy
48% alos 10 afios. Lasupervivenciadel SNF mejor6 desde 0% durante
1972-1979y 20% (1980-1989) a 77% desde 1990 con tratamiento far-
macol 6gico para producir una nefrectomia quimica (respuesta parcial
en 75%) seguido de nefrectomia quirtrgica a una edad mediade 1,3
+ 0,15 a. El tratamiento con esteroides/inmunosupresores fue Util en
25% del SN idiopético (SNI).

Conclusiones. Aumento del nimero de pacientes referidos paratra:
tamiento que sobreviven a periodo neonatal; mejoria significativa de
la supervivencia desde 1990, fundamentalmente en SNF e incidencia
de remision en 30% de | os casos con SNI. El SNC esta presente siem-
pre en SNF pero a esta edad podemos encontrar cualquier lesion his-
toldgica.
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H1PERTROFIA RENAL COMPENSADORA Y RESISTENCIAS
VascuLARES RENALES EN Nifos con Rifion UNico
M. Antén, S. M&aga, M. Medinat, N. Fernandez
Seccion de Nefrologia Pediétrica, Servicio de Radiodiagnéstico.

Hospital Central de Asturias. Universidad de Oviedo.

Introduccién. Laecografia diplex Doppler color renal permite co-
nocer lamorfologia del rifiony estimar |a hipertrofia renal compen-
sadoraen d rifion Unico mediante lamedicion del volumen rend. Vaora
ademas, €l flujo sanguineo renal con el andlisis espectral de laonda
Doppler, detectando posibles disfunciones secundarias a crecimiento
compensador.

Objetivos. Conocer el volumen renal en pacientes con un Unico fi-
fion funcionante de diversa etiologia e identificar los posibles cambios
morfoldgicosy del flujo vascular renal en el rifin compensador.

Material y métodos. Se realizd unaecografiadoppler rena a 11 ni-
fiosy jovenes (6 varones) de 14,51 + 4,63 (7,42-21,75) afios de edad
con un Unico rifién funcionante de 13,59 + 4,29 (7,42-21,58) afios de
evolucion. Cada examen incluia una imagen morfol 6gica a tiempo
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rea, en laque se estimé e volumen renal mediante laférmuladel elip-
soide. Los volumenes renales fueron expresados como porcentgje de
los valores normales en jovenes sanos, segln lalateralidad del rifiony
€l peso corpora (volumen rend relativo, V%). El Doppler color se uti-
liz6 paraidentificar los flujos en arterias segmentarias, interlobares'y
arcuatas, calculando los indices de pulsatilidad (IP) y resistencia(IR).

Resultados. El volumen renal medio fue de 287,46 + 114,62 (93,82-
487,85) ml. El V% medio fue de 310,75 + 206,34% (183,00-858,11).
Todos los pacientes presentaron hipertrofiarena compensadoraen re-
lacion alo que debiera ser el tamafio rena normal para su peso cor-
poral de tener ambos rifiones funcionantes. Solamente se detectaron
anomalias morfol dgicas ya conocidas en un paciente con un Unico ri-
fién funcionante hidronefrético. Los indices vasculares renales obte-
nidos fueron significativamente menores que en jovenes sanos en tras-
plantados renales (tablall).

Rifion nico (X+ DS  Rifion normal (X, CI) Injertorenal (X, rango)
IP 0,89+0,12(*, **) 1,08 (0,76-1,38) 1,13 (0,56-1,58)
IR 059+ 0,08(+, ++) 0,62 (0,52-0,72) 0,62 (0,50-0,76)

Conclusiones. Todos los pacientes monorrenos estudiados pre-
sentan hipertrofiarenal compensadora a canzando valores de hasta el
858%. No se encontraron anomalias morfol dgicas asociadas. Lasre-
sistencias vascul ares renales fueron significativamente menores que
en sujetos sanos y portadores de un trasplante renal, 1o que sugiere
otro signo més de compensacion rena secundario a hiperflujo vas-
cular.
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AcTivipap DEL Na*/H* ANTIPORTER EN LA OBESIDAD | NFANTIL

C. Rodriguez, B. Cremades, |. Torrd, J. Tacons, V. Alvarez, E. Lurbe
Nefrologia Pediatrica. Hospital General Universitario.

Universidad de Valencia.

En nifios obesos se ha demostrado que |as presiones arteriaes
clinicasy ambulatorias son superiores a las de nifios no obesos de si-
milar edad y sexo.

Objetivo. Estudiar en nifios obesos la actividad del Na*/H* anti-
porter, transportador de membrana implicado en la patogenia de la
hipertension y sus complicaciones.

Sujetos y métodos. Seincluyeron en el estudio 26 nifios obesos. En
linfocitos de sangre periférica se midio mediante BCECF-AM, ¢l pH
intracelular (pHi) en situacion basal y su recuperacion tras la estimu-
lacion acida con CINH4, en tamp6n Hepes en ausencia de factores de
crecimiento. La actividad del Na*/H* antiporter se estim6 como la
velocidad de recuperacion del pHi Nat-dependiente. Con fines com-
parativos se incluyeron 40 controles de similar edad y sexo.

Resultados. Se observaque e pHi basal, aunque superior en el gru-
po de los obesos, no mostrd diferencias significativas. Laactividad del
Na*/H* antiporter asimilar pHi deinicio (6,58 + 0,05y 6,59 + 0,06
en obesos y controles respectivamente) no mostré diferencias signifi-
cativas, a igua que la capacidad tampodn intracelular (Tabla).

Actividad Na*/H*
antiporter

pHi basal Capacidad

tampon celular
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Controles (n = 40)
Obesos (n = 26)

7,16 £0,10
7,20+0,13

8,95+ 4,60
7,32+3,85

475+ 17,39
40,45 + 16,30

Conclusiones. El aumento de presion arterial, presente en nifios
obesos, no se acompafia de hiperactividad del Na*/H* antiporter.
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LA ENDOTELINA-1 Y OTRAS PROTEINAS URINARIAS EN EL REFLUJO
VESICOURETERAL PrIMARIO EN Nifios
D. Bargjas, J. Pedrero, B. Bravo, A. Ramirezt, M.M. Rodriguez?,

M. Fuentes, A. Valenzuela, JM. Llamast

Unidades de Nefrologia Infantil y de 2Investigacion,
1Servicio de Medicina Nuclear. Hospital «Virgen de las Nieves».
Granada.

Objetivos. Determinar larelacion entre laexcrecion urinaria de en-
dotelina-1 (ET-1), microalbdmina (MA), N-acetilglucosaminidasa
(NAG) y 12-microglobulina (B2M) y el grado de reflujo vesicourete-
ral (RVU) en nifios.

Pacientes y métodos. Se estudiaron 96 nifios como grupo control
y 126 nifios con RVU primario, presente 0 pasado. Ambos grupos se
subdividieronen< 2y > 2 afios. Seles determinaron los cocientes ET-
Ucreatinina (cr), MA/cr, NAG/cr y B2M/cr en una muestra de orina.
Lavaloracion del grado de RVU se realizé siguiendo la clasificacion
del IRSC (1981) (grados | aV). El grado de RVU de cada paciente se
calculé sumando la graduacion de ambos lados. Se consideré RVU le-
ve/moderado cuando la puntuacion total fue < 4y severo cuando fue >
4. El método estadistico utilizado para el andlisis de los resultados
fueel ANOVA dedosfactoresy lat de Bonferroni.

Resultados:
< 2afos > 2 afios
control RVWU<4 RVWU>4 control RVWU<4 RVU>4
(n=37) (n=14) (n=17) (n=59 (n=57) (n=38)
ET-l/or 5008+ 8196+ 7934+ 3885+ 4194+ 4951+

(nglg) 345 661 446 174 189 433
MAlcr 238+ 226+ 294+ 136+ 116+ 184%
(mgg) 22 174 212 19 119 425
NAGlcr 96+ 94+ 197+ 44+ 46+ 57+
(Ulg) 75 6,6 187 30 25 41
B2Mier 257+ 2786+ 8773t 997+ 1824+ 2186+
(uglg) 1586 1552 1390 773 428 260*

*p< 0,05 vscontrol.

Conclusiones. LaET-1 urinaria se incremento significativamente
en los casos de RVU severo frente alos controles, Unicamente en los
< 2 afios. LaB2M seincrement6 en | os pacientes con RV U severo fren-
tealos controles, Significativamente enlos < 2 afiosy proximo alasig-
nificacion en los < 2 afios. Esto puede ser debido a que los RVUs se-
veros son |os que presentan, generalmente, |as lesiones mas intensas.
En cuanto alaMA y el NAG, no se encontraron diferencias signifi-
cativas entre los grupos de RVU y |os controles.
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UTILIDAD DE LA ENDOTELINA-1 Y OTRAS PROTEINAS URINARIAS EN LA
VALORACION DE LA NEFROPATIA POR REFLUJO EN NIfos
D. Bargjas, J. Pedrero, B. Bravo, A. Ramirezt, M.M. Rodriguez?,
JM. Lépezt, IM. Llamast, JA. Molina?
Unidades de Nefrologia Infantil y de 2Investigacion, Servicio de Medicina

Nuclear, Hospital «Virgen de las Nieves». 3Catedratico de Pediatria. Granada.

Objetivos. Evaluar lautilidad de laexcrecion urinaria de endoteli-
na-1 (ET-1), microalbimina(MA), N-acetilglucosaminidasa (NAG) y
[32-microglobulina (B2M), en el diagnostico y valoracion de la nefro-
patia por reflujo (NR) en nifios.

Pacientes y métodos. Se estudiaron 222 nifios, distribuidos en un
grupo control (n = 96) y en un grupo problema, afecto de reflujo ve-
sicoureteral (RVU) primario (n = 126). Ambos grupos se subdividie-
ronen<2y > 2 afos. A todos se les determinaron los cocientes ET-
Ucreatinina (cr), MA/cr, NAG/cr y B2M/cr en una muestra de orina
y serealizd gammagrafiarenal con 99mTc-DMSA, Gnicamentea gru-
po problema, para valorar Ias lesiones en cada rifion (puntuacion de
Goldraich). El grado delesidn de cada enfermo se calcul 6 sumando las
puntuaciones de ambos rifiones. Se considero lesion leve cuando la
puntuacion total fue < 2 y moderada/severa cuando fue > 2. El méto-
do estadistico utilizado para el andlisis de |os resultados fue el ANO-
VA de dosfactoresy lat de Bonferroni.

Resultados:
<2 afios > 2 afios
control DMSA<2 DMSA> 2 control DMSA<2DMSA> 2
(n=37) (n=22) (n=9) (n=59 (n=49) (n=46)
ET-lcr 5008+ 6813+ 1108+ 3885+ 461+ 4376+
(ng/g) 345 379 7653, b 174 197 399
MAfcr 238+ 263t 26,4 + 136+ 116+ 144z

(mgg) 22 205 184 19 161 320
NAGlr 96+ 135+ 189+ 44+ 46+ 54+
(Ulg) 75 151 159 30 74 40
B2M/er 257+ 4002+ 1112+ 997+ 1301+ 268+
(ugly) 158 605 1699 77,3 1248 5077a

(@) p< 0,01 vscontrol, (b) p< 0,05 vsDMSA< 2y (c) p< 0,05 vscontral.

Conclusiones. La ET-1 urinaria se incremento significativamente
en los pacientes con |esiones moderadas/severas frente alos que teni-
an afectacion leve'y alos controles, Unicamente en los< 2 afios. Lafi-
brogénesis delaNR seiniciaen el tejido medular renal, origen dela
ET-1, por lo que el aumento de su excrecion puede servir como mar-
cador en sus primeras fases. LaB2M seincremento significativamen-
te en el grupo de lesiones moderadas/severas frente alos controles,
en los dos grupos de edad. En cuanto alaMA y el NAG, no se en-
contraron diferencias significativas entre |os grupos delesion y los con-
troles.

27

CistaTINA C Como MARcADOR DE Funcion ReENAL EN NiRos Y
ADOLESCENTES SANOS

A.Morais, S. M&8agal, J. Pérez Griera?, M.A. Diéguez
Servicios de !Nefrologia Pediatrica, 2Bioguimica e 3 nmunologia.
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Hospital Central de Asturias. Universidad de Oviedo. Asturias.

Introduccién. Los niveles de creatininasérica(Cr) y € aclaramiento
de creatinina son los métodos habitual mente empleados en pediatria
para conocer €l filtrado glomerular (FG). No obstante, durante lain-
fancia, la concentracion de Cr depende no solo de la edad, sino dela
masamuscular y, por otra parte, presenta escasa sensibilidad ante des-
censos moderados del FG. Recientemente se ha demostrado que los ni-
veles de cistatina C (Cis-C), una proteina no glicosilada de unos 13
KDa, perteneciente ala superfamilia de los inhibidores de la cistein
proteasa presenta una excelente correlacion con el FG.

Objetivo. Conocer |os valores normales de Cis-C en suero de ni-
fios y adolescentes sanosy su posible correlacion con los nivelesde Cr
y e FG estimado por latalla.

Pacientes y métodos. Se obtuvieron 374 sueros correspondientes
anifios y adolescentes (rango de edades 9-17 afios) participantes en
el Proyecto RICARDIN, estudio longitudinal iniciado en 1995 con el
fin de conocer los factores de riesgo cardiovascular durante lainfan-
cia. En todos|os casos se consigui6 laautorizacion familiar parael es-
tudio. La Cis-C (mg/dl) se determinG en un nefelémetro Behring 100
y la Cr Jaffé, (mg/dl) en un autoanalizador Cobas-Mira. El FG
(ml/min/1,73 m2) se obtuvo seguin formula de Schwartz (K x talalcre-
atinina sérica), utilizando como K 0,55 paranifiasy nifios hastalos 12
afiosy 0,7 paralos varones mayores de esta edad. Los resultados se han
expresado en X + DSy han sido procesados con €l paquete estadistico
SPSS.

Resultados. Se recogen en la siguiente tabla:

Edad 9 10 1 12 13 4 15 16 17
(afios)

CisC 078 08 08 07 08 08 081 077 093
Cr 087 071 057 092 069 065 10 091 093
FG 8 108 146 100 142 155 113 126 116

Nuestros hallazgos confirman que los resultados de Cis-C se man-
tienen estables alo largo de lainfancia sin diferencias significativas
entre grupos. Por otra parte, no hemos observado correlacion entre ni-
velesde Cis-Cy Cr. Los niveles de Cis C se correlacionan con el FG
de nifios y adolescentes sanos (p < 0,001).

Conclusiones. Los niveles séricos de Cis-C son independientes de
laedad y se correlacionan con el FG de |os nifios sanos, o que per-
mite afirmar que se trata de un marcador de funcion renal mas sensi-
blequelaCr.

28
PrevALENCIA DE LA PoLiQuisTosis RENAL AuTosoMicA DOMINANTE
EN Nifos b RiEsGO
G. Ariceta, M. Vila, L. Arrojot, M. Otero!, G. Pazos!, R. Alonso?,

T. Cordal?, S. Davila?, X.M. Lens?

Nefrologia Pediatrica, Servicios de !Radiologia y 2Nefrologia.
Complejo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela.

Desde 1992 existe en nuestro centro un programa diagnéstico y mo-
lecular de laenfermedad poliquisticarenal que se aplicaen un rea geo-
gréficaaproximada de 500.000 habitantes. Hasta la actualidad se han es-
tudiado un total de 514 individuos integrados en 88 familias con enfer-
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medad poliquistica renal autosomica dominante. En este contexto sere-
aliz6 ecografiarena a 66 hijos menores de 19 afios con un progenitor
afecto, pertenecientes a 27 familias distintas. Veinticinco eran nifias (38%)
y 41 nifios (62%) con una edad mediade 12,2 + 4,8 afios. Se detectaron
quistes renales en 34 (51,5%) siendo |a ecografia negativaen 32 (48,5%).
Laedad de ambos grupos fue similar (11,7 £ 5,5 versus 12,6 + 3,9 afios)
del mismo modo que ladistribucion por sexos (14 nifiasy 20 nifios afec-
tos; 11 nifiasy 21 nifios sin quistes). En 19 delos casoslatransmision fue
por viamaterna (56%) y en 16 paterna (44%), sin distincion por sexosen
los hijos afectos 0 no. Unicamente en 3 nifios el diagnostico fue casua
y representaron €l caso indice familiar mientras que en los 31 restantes
fue secundario a screening. El diagndstico molecular se ha completado
en 12 de estos 34 nifios afectos, observandose e gen PKD1 enlas 7 fa
milias distintas alas que pertenecen. Cuatro de los nifios con enfermedad
(11,8%) se diagnosticaron a edades muy tempranas: dos por ecografia
prenatal y losotros dosalos 4y 7 meses respectivamente.

Comentario. La presentacion tradicional de la poliquistosis rend
autosomica dominante ha sufrido una transformacion debido a diag-
ndstico en edad pedidtrica de los individuos afectos, especialmente
€en grupos de riesgo.
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ABSORCION INTESTINAL DE ALCALIS E HIPOCITRATURIA EN NiNOS
DiacNosTIcADOS DE FiBROSIS QUISTICA
V. GarciaNieto, M. Suérez, C. Oliva, M.D. Rodrigo, M. Monge,
E. Barrios, A. Allendet
Unidad de Nefrologia Pediatrica y !Servicio de Medicina Nuclear.

Hospital «Ntra. Sra. dela Candelaria». Santa Cruz de Tenerife.

El hallazgo de una menor eliminacion urinaria de citrato en nifios
con fibrosis quistica (FQ) fue observado por Bohlesy Michalk en 1982.
Lahipocitraturiaes uno de los méas importantes factores que favorecen
laformacion de célculos en pacientes con FQ. Se desconoce s €l me-
canismo responsable es de origen intestinal o renal. La absorcion in-
testinal de dcalis (AlA) se puede estimar mediante laformula de Oh
(Kidney Int 1989,36:915-917) a partir de la diferencia entre los catio-
nesy |os aniones urinarios.

Pacientes y métodos. Se ha estudiado la AIA en 18 nifios afectos
de FQ (9V, 9 M) (10,5 + 5,9 afios) comparando |os resultados con
losde 21 controles (13 V, 8 M) (8,6 £ 2,9 afios). En orina de 24 horas
se midieron las concentraciones urinarias de sodio, potasio, cloro, cal-
cio, magnesio, fosfato y citrato. Paracalcular AlA se utilizé lasiguiente
formula: AIA =(Na+K + Ca+ Mg) - (Cl + 1,8PO,).

Resultados. Los nifios con FQ mostraron, en relacién aC, valo-
res significativamente reducidos de AIA (33,43 + 22,73 vs 52,34 +
24,74 mEg/dial1,73 m?, p < 0,05) y de citraturia (570,18 + 297,29 vs
860,91 + 299,57 mg/dial1,73 m2, p < 0,01). Se observé correlacion di-
recta de AlA tanto con la citraturia en orina de 24 horas (r: 0,64,
p< 0,01) como con €l cociente cal culado entre |as concentraciones uri-
narias de citrato y de creatinina (UCit/UCr) en orina basal (r: 0,56,
p< 0,05). Ademés, UCit/UCr se relacion6 directamente con la excre-
cion de grasafeca y con losniveles deferriting, folato y vitamina Bi..

Conclusiones. Nuestros resultados sugieren que la hipocitraturia
presente en los nifios con FQ es de causa intesting y relacionada con
unamenor absorcion neta de | as sustancias alcalinas de la dieta.
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BubesonipA E INDICE URINARIO CALCIO/CREATININA EN NIRiOS
AsmATICOS
L.M. Rodriguez, S. Lapefiat
Unidad de Nefrologia Pediétrica, ‘Unidad de Alergia Infantil.
Servicio de Pediatria. Hospital de Leon.

Objetivo. Conocer en nifios asméticos el efecto de la administra-
cion prolongada de budesonida sobre la eliminacion urinariade calcio.

Material y métodos. Pacientes. El estudio se realizd en 27 nifios
con una edad media de 67,0 + 27,1 meses (rango: 29-124 meses), en
los que indico tratamiento con budesonida de forma prolongada, por
presentar asma persistente moderada o grave. Laadministracion sere-
alizo con inhalador + cAmara espaciadora o con turbuhaler, segin la
edad de los pacientes, auna dosis media de 390 + 105 pg/m#dia, sin
diferencias, segin el sistemainhalatorio empleado. Método: En todos
los pacientes se determind en la segunda miccion de lamafanael in-
dice urinario calcio/creatinina (CalCr) cuando no recibian ninguna me-
dicaciony después de 3 meses de tratamiento con budesonida, s CalCr
a inicio era< 0,20. Los resultados se compararon mediante € test no
paramétrico de Wilcoxon para val ores apareados.

Resultados. Nueve/27 nifios (33%) presentaron d inicio del estu-
dio Ca/Cr = 0,20y lueron incluidos en el protocolo de estudio de hi-
percalciuria. De los 18 pacientes restantes, 4 no realizaron la 22 deter-
minacion de CalCr. En los 14 pacientes que completaron el estudio, el
indice Ca/Cr fue significativamente més elevado después de 3 meses
de tratamiento con budesonida (0,11 + 0,05 vs 0,19 £ 0,09, p = 0,005).
La elevacion fue més evidente en los 7 nifios que usaron inhalador +
camara (0,12 + 0,06 vs 0,22 + 0,08, p = 0,03) que enlos 7 que utiliza-
ron turbuhaler (0,11 + 0,05vs 0,16 £+ 0,10, p = ns).

Comentarios. Se observa, en este pequefio grupo de nifios asma
ticos, una alta tasa de Ca/Cr elevado cuando no reciben medicacion
(33% en nuestra seri€). La administracion prolongada de budesonida
por viarespiratoria origina un aumento en la eliminacion urinaria de
calcio, que debe ser confirmado en un estudio més amplio. La menor
elevacion de Ca/Cr en nifios tratados con turbuhaler podria ser debi-
daa unamenor biodisponibilidad sistémica del farmaco con este mé-
todo inhalatorio (relacionada o no con edad) o a una peor adecuacion
de los pacientes a esta forma de tratamiento.
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SINbROME HEMOLITICO-UREMICO. REVISION DE NUESTRA CASUISTICA
(34 Casos)

A. Giménez, JA. Camacho, A. Amat, L. Garcia
Seccion de Nefrologia Pedidtrica. Unidad Integrada Hospital Clinic-Hospital
«Sant Joan de Déu». Universidad de Barcelona.

El objetivo de estarevision es conocer la epidemiologia, clinica, es-
tudio histopatol égico, tratamiento y factores prondsticos de | os pacien-
tes ingresados en nuestro hospital por sindrome hemolitico-urémico.

Se estudian retrospectivamente 34 nifios diagnosticados durante un
periodo de 24 afios (1974-1997). El diagndstico se hizo en base a ha-
llazgo de anemia hemolitica con esquistocitosis, insuficienciarenal agu-
day trombopenia (un paciente cursd con nimero de plaquetas normales).
Laedad mediafue de 3 afiosy 1 mes (rango de edad: 5 meses-13 afios 10
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meses). Fase prodromica diarreicaen 27 pacientes (Salmonella enteriti-
dis5casosy E. coli 0157 1 caso). Proteinuria.en 28 nifios, hematuria en
27 e hipertension arteria en 9 casos. Un caso de sindrome hemolitico-
urémico familiar con consumo de lafraccion C3 del complemento.

En el estudio histopatol 6gico (50% de los casos) se observaron 16 ca-
S0s con microangiopatia trombotica glomerular y uno con microangio-
patiatrombdtica con lesion vascular. Se efectud transfusion sanguineaen
todos los casos, didlisis peritonea en 12 nifiosy tratamiento hipotensor en
9 nifios. Formas recurrentes de la enfermedad en 2 pacientes. Hipertension
arterial severacomo secuela en un caso. Proteinuria (rango no nefrético)
en tres pacientes durante uno, dosy seis afios de evolucion.

Conclusiones: @) Bgjaincidenciay buen pronéstico en nuestro me-
dio. b) Un paciente presentd la enfermedad con nimero de plaquetas
normales. ¢) Sindrome hemoalitico-urémico recurrente en dos pacien-
tes. d) En un solo paciente se aisl6 E. coli 0157 en lafase diarreica.
€) Un caso de sindrome hemolitico-urémico familiar con consumo de
lafraccion C3 del complemento.

32
IMPACTO DE LA DIFERENTE | NMUNOSUPRESION EN LA EVOLUCION DEL
TRASPLANTE RENAL INFANTIL
M.C. Garcia Meseguer, J.J. Vanegas, M.J. Martinez Débora,

A. Alonso, M. Navarro.

S Nefrologia Peditrica. Hospital Infantil «La Paz». Madrid.

Desde enero-1985 a diciembre-1997 se redlizaron 138 trasplantes
(Tx) renales (9 de vivo 129 de cadaver) en 117 nifios (73 V, 44 M) con
edades entre 10 m-23 a(X: 10 &), siendo 18% receptores< 6 a; 16% fue-
ronreTx (2°Tx 18,3°Tx 3,4° Tx 1). En 23 e Tx fue el primer trata-
miento (Tto) sustitutivo de su enfermedad renal (16,6%). La patologia
previafue uropatia obstructiva 23% (70% vélvulas de uretra posterior),
glomerulopatia 18% (47% GESF), nefronoptisis 16%, displasia 13%,
nefropatia por reflujo 13%, SHU 3,2%, cistinosis 2,5%, resto 9%. La
edad del donante en €l Tx cadaver: 11 m-55 a(X: 10 a). El Tto inmu-
nosupresor se hamodificado en el tiempo: Tto clésico azatioprina (Aza)
y prednisona (Pd) en 5, triple terapia (TT) Aza+ Pd + ciclosporina (CyA)
en 52 hagtadiciembre-91, en que seinicié TT + induccion con anticuerpos
policlonales en 75. Otros 6 recibieron Tto que no se gjusto a protocolo.
En los dltimos Tx el 60% se han beneficiado del empleo alternativo de
los nuevos inmunosupresores, tacrolimus 'y micofenol ato.

Lacurvaactuaria de supervivenciadel paciente es96% a afioy
alos 10 &, siendo lainfeccion la causa més frecuente de fallecimiento
(3/5). Lacurvaactuarial del injerto es82% d afioy 63% a 5° afo. Las
pérdidas (P) en el periodo precoz (< 3 m) son e 14%: inmunol gicas
35%, muerte 20%, quirdrgicas 10%, rifion no funcionante 10%, trom-
bosis 5%, recidiva 5%, infeccion 5%, resto 10%. Las P tardias conti-
ndian alo largo delaevoluciony se atribuyen arechazo crénico en 72%
y recidivaen 21%. En 33% de P tardiainmunol dgicas hay evidencia
de mal cumplimiento de lamedicacion.

Analizamos el impacto de las pautas inmunosupresoras en la su-
pervivenciadel injerto, del pacientey en las causas de P del injerto. En
tratamiento de induccidn, supone mejoria de la supervivencia del in-
jerto a afio (de 80,7 a86%), alos 3 a. (63,4 a78,5%), alos5 a. (59,6
a75%), disminuyen las P precoces del injerto (de 16,8 a8%) y el por-
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centaje de P inmunoldgicas de 7,5 a 1,3% (4/52 en periodo inicid a
1/75 desde 1991), sin aumento de mortalidad (2/52 frente a 2/75) ni de
P infecciosas que fueron de 2/52 frente a 1/75.

En resumen, el tratamiento con induccién y los nuevos inmuno-
supresores mejoran la supervivencia del injerto, disminuyen las P in-
munol6gicas y no han supuesto riesgo para el paciente.

32-1
MicoreNoLATO MoreTIL EN EL TRASPLANTE (Tx) RENAL PEDIATRICO

J. Fijo, A. Moreno, J. Govantes
S de Nefrologia. Hospital Infantil Universitario «Virgen del Rocio». Sevilla.

Micofenolato mofetil (MMF) es un nuevo inmunosupresor en la
précticaclinicadiaria, que hademostrado su eficaciay toleranciaen el
Tx renal, fundamental mente de pacientes adultos. Laexperienciaen su
uso pediétrico es notablemente menor y no estén establecidas las do-
sis Optimas.

En este trabgjo evaluamos | os resultados obtenidos en 18 receptores
pedi&tricos de Tx rena con unaedad media de 10,5 afios (rango de 4 a
18), 7 mujeresy 11 varones, con un tiempo medio de tratamiento con
dicho farmaco de 11,2 meses (rango de 3 a 20), y prestando especial
atencion alas dosis de estos pacientes y alos efectos secundarios.

Todos recibieron inmunosupresion con globulina antitimociticaen
€l periodo de induccion més triple terapia: en 11 de ellos se sustituyd
maéstarde (entre 1,5y 7,5 afios post-Tx; media 3,6) laazatioprinadela
triple terapia convencional por MMF; los 8 restantes recibieron lanue-
vadroga desde el post-Tx precoz.

Utilizando dosisinicialessimilares alas del adulto, corregidasres-
pecto a peso/superficie corporal, aparecieron efectos indeseables en
los 8 primeros pacientes tratados: alteraciones hematol dgicas (ane-
miaintensay leucopenia en 5 pacientes); alteraciones gastrointesti-
nales (diarreaen 2y dolor abdomina en otro); alteraciones infeccio-
sas (estomatitis en 1, infeccion por herpes simple generalizadaen 1,
reinfeccion por CMV en otro), y asteniay anorexiaen 2. Estas dtera-
ciones aparecieron a ser esas dosisiguales o superiores a 25 mg/kg/dia
y comprobandose una relacion dosis-dependiente de dichos efectos.

Lafuncion renal se mantuvo estable con s6lo dos episodios de
rechazo agudo en €l total de pacientes. Al comparar la ocurrencia de
episodios de rechazos agudos en |os tres primeros meses post-Tx en
los pacientes tratados con MMF desde €l inicio, con los tratados con
azatioprina, ésta disminuye de 0,6 rechazo/paciente a 0,14 (p < 0,01).
No hubo incremento de infecciones por CMV. En dos pacientes fue
necesario la suspension del tratamiento, pero sus condiciones eran
especiaes. extensa colectomiaen uno y asociacion con tacrolimus por
intoleranciaalaciclosporinaen € otro.

Conclusion. Al utilizar MMF en receptores pediétricos de Tx re-
nal adosis similares alas del adulto, asociado a ciclosporinay este-
roides orales, aparecen efectos secundarios -fundamental mente anemia
y leucopenia que requieren ladisminucion deladosisoincluso lasus-
pension temporal del farmaco. Sin embargo, el MMF resultd ser unin-
munosupresor de fé&cil mangjo y bien tolerado por los pacientes pedi&
tricos ala dosis media de 20 mg/kg/dia, siendo eficaz como inmuno-
supresion primaria, asociado a esteroides y ciclosporing, y disminu-
yendo el nimero de rechazos agudos en €l primer trimestre post-Tx.

430 M.P. Angulo Barrerasy cols.
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¢MODIFICA LA INMUNOSUPRESION CON MICOFENOLATO LA EvoLucion
DE LA NEFROPATIA CRONICA DEL TRASPLANTE?

M.J. Sanahuja, |. Zamora, F. Martinez, J. Simoén
Servicio de Nefrologia. Hospital Infantil «La Fe». Valencia.

Lapérdidatardiadel injerto renal esta condicionada por causasin-
munol6gicas y no inmunol dgicas que constituyen |la nefropatia croni-
cade trasplante.

Nuestro objetivo esvaorar si laadicion del micofenolato (MMF),
como tercera droga, 0 sustituyendo a la azatioprina, modificala pro-
gresion de lainsuficienciarenal en pacientes con rechazo cronico.

Introdujimos el MMF en 19 pacientes con un tiempo medio de tras-
plante de 70 meses (17-151, mediana 63 meses). En 13 casos eran porta-
dores de un primer injerto, y 6 eran retrasplantes (4 segundosyy 2 terceros).

Lainmunosupresion previaera: ciclosporina + corticoides: 7; ci-
closporina + corticoides + azatioprinaen 11, y azatioprina + corticoi-
des: 1. El motivo de laintroduccidn del MMF fue rechazo cronico,
diagnosticado por criterios clinicos (13) o niveles inestables de ci-
closporina (6). No se modificé la dosis previa de ciclosporinay pred-
nisona. SAlo 5 casos presentaron como efecto secundario atribuible a
MMPF, trastornos digestivos pasgjeros.

En 14 de los 19 pacientes se ha cumplido un afio de tratamiento
con MMF, con la siguiente secuencia evolutiva de la Cr plasmética:

12 meses pre-MMF  Introduccion MMF 12 meses post-MMF

Cr (media) 1,5mg/di 1,7 mg/dl 1,7 mg/di
mediana 1,5mg/di 1,8 mg/di 1,7 mg/di
Variacion Cr 0,26 mg/di - 0,11 mg/dl (p<0,01)

Conclusiones: 1. Los efectos secundarios del MMF han sido leves
Sin precisar su supresion en ningun caso. 2. Para el conjunto de pa-
cientes se observa una estabilizacion de la Cr, persistente tras 12 me-
ses postratamiento.
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INFECCION POR CITOMEGALOVIRUS Y TRASPLANTE RENAL

Y. Ferndndez, A. Vallo, M.J. Quintela, R. Oliveros,
J. Rodriguez Soriano
Seccion de Nefrologia Peditrica. Departamento de Pediatria.

Hospital de Cruces. Universidad del Pais Vasco. Vizcaya.

Lainfeccion por citomegalovirus (CMV) constituye una de las
principales causas de morbilidad en |os primeros meses postrasplante
renal (TXR). Hemos analizado laincidencia de infeccidn y/o enferme-
dad por CMV en 51 TxR redlizados durante €l periodo 1985-1997 en
39 nifios (22 V/17 M) de 2,5-17 afios de edad. Dos nifios recibieron 3
TxR'y 8 nifios recibieron 2 TxR. Las concordancias seroldgicas (1gG
anti-CMV) entre receptor (R) y donante (D) fueron las Siguientes: D+R+
8/31; D+R- 13/31; D-R+ 3/31; D-R- 7/31. En 20 TxR (anterioresaa
1990) la serologia era desconocida. Un total de 14 TxR fueron trata-
dos profiléacticamente con inmunoglobulina especifica anti-CMV
(Cytotec ): 12 del grupo D+R- y 2 (delos grupos D+R+y D-R+) que
habian recibido anticuerpos monoclonales antilinfocitarios (OKT3).
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Infeccion por CMV. Se define por aislamiento o identificacion de
CMV o por seroconversion reciente (presenciade IgM anti-CMV o
elevacion > 4 veces de 1gG anti-CMV), en ausencia de sintomas clini-
cos. Once pacientes mostraron evidencia de infeccion, permaneciendo
asintomaticos 4 del grupo D+R+, 3 del grupo D+R- (2 habian recibi-
do Cytotec), 1 del grupo D-R+, 1 del grupo D-R-, y 2 del grupo con
serologia previa desconocida.

Enfermedad por CMV. Se define por evidencia histoldgica, iden-
tificacion de CMV o seroconversion reciente en presencia de sintomas
clinicos sugestivos. Siete pacientes mostraron evidencia de enferme-
dad: 1 de grupo D+R+, 3 del grupo D+R- (los 3 habian recibido Cytotec
y 1 habiarecibido ademas profilaxis con Asgan), y 3 del grupo con se-
rologia previa desconocida.

En el andlisis de |os datos se evidencian |os cambios experimen-
tados en los Ultimos afios en € diagndstico y tratamiento de lainfec-
cion por CMV, asi como larelacion de la infeccidn/enfermedad por
CMV no solamente con la compatibilidad seroldgicaentreD y R, si-
no también con la existencia de trasfusiones previas, terapiainmuno-
depresora, rechazo agudo, ateracion concomitante de lafuncidn renal
0 pérdida eventual del injerto.

Conclusiones. Estos resultados confirman el hecho de el que princi-
pal factor deriesgo deinfeccion/enfermedad por CMV esladiscordancia
D+R. Laadministracion profil&ctica de Cytotec disminuye pero, no anu-
ladicho riesgo, especiamente cuando se asocialaadministracion de OKT3.
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Erecto DE LA GH SoBRE LA ANTROPOMETRIA, LOS DIAMETROS
DiaFisaRIOS Y EsPESOR DE LA CorTICAL OSEA EN PACIENTES CON
InsuriciENciA RENAL Cronica (IRC) Y RaquiTismo
HirorosraTEMICO FAMILIAR (RHF)

I. Malina Chica, JA. Ruiz Moreno, M. Heras Gironella,

C. Lorisde Pablo
Unidad de Nefrologia Infantil. HMI «Miguel Servet». Zaragoza.

Objetivos. Vaorar € efecto dela GH sobre |os pardmetros antro-
pométricos y actividad 6sea (medida en la suma de espesor cortical y
didmetros diafisarios) en pacientes afectos de IRC en fase no termi-
na y de RHF asociados abgjatalla.

Material y métodos. Estudio de 8 pacientes con IRC (4 varones,
4 mujeres) y 4 pacientes con RHF (2 varones, 2 mujeres). Laedad me-
diadeinicio con GH fuede 7,78 + 3,78 DSen IRCy de 7,68 £ 2,72
DS en RHF. Setratd adosis de 1 Ul/kg/semana (5 de forma continua
y 3 intermitente) con un periodo maximo de 4 afios en IRC, y adosis
de 0,5 Ul/kg/semana durante 1 afio en RHF. Los pardmetros estudia-
dos son: SDStala (SDST), SDS peso (SDSP), velocidad de crecimiento
(VC), SDSVC, SDS edad 6sea (SDSEQ). SDST/ corregido parala EO
(SDST/EQ), SDSVCIEO, SDS de la sumade espesor cortical (SDSCT)
y SDS de la suma de los didmetros (SDSBD) de 2°, 3° y 4° metacar-
pianos. Seredliza estudio comparativo de datos basales respecto a pri-
mer afio de tratamiento y situacion actual.

Resultados. Parametros expresados en media + DS (*p < 0,05)
(**p<0,01).

Actua

IRC Basal 1 afo GH
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SDST -209+0,65 -1,56 + 0,66** -0,57 £ 0,48*
SDSP -134+0,74 -0,75+0,93* -0,37+0,40
vC 4,65+ 1,96 7,55+ 1,70* 7,07 2,66
SDSvVC -1,02+2,09 2,03+ 1,59* 3,84+2,79*
SDST/EO  -0,26 £ 0,85 034+084 027+1,32
SDSVC/IEO -087+2,02 1,03+1,86 150+ 2,32
SDSCT -053+1,44 0,26 + 1,45* -005+191
SDSBD -190+131 -1,38+1,28** 0,07+137
RHF Basal 1 afio GH Actual

SDST -1,37+0,69 -1,09+0,85 -2,31+0,20*
SDSP -0,25+0,36 -0,06 £ 0,27 -0,62+0,51
vC 567+1,18 6,87 + 1,44* 4,03+253
SDSvVC -0,31+0,46 1,41 +0,98* 1,09+ 2,35
SDST/EO  -0,92+1,00 -0,51+1,2* -1,19+0,90
SDSVC/EO -0,30+0,54 1,32+0,84* -2,33+ 1,80
SDSCT -0,07+0,82 0,52+0,98 -0,74+ 1,49
SDSBD 183+£225 2,3+215* 1,47+259

Conclusiones. El tratamiento con GH mejora |os parametros ant-
ropométricos y lamasa 6sea en ambos grupos sin acelerar la EO; por
lo que deberia considerarse en estos casos el tratamiento con GH aso-
ciado a tratamiento habitual. EI método utilizado, aunque no se ha
comparado con la densitometria 6sea, por su f&cil mango, reproducti-
bilidad y bajo coste podria ser considerado para el seguimiento de es-
tos pacientes.
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REesisteENcIA A LAS AccionNES DE LA GH E |GF-| EN RATAS JOVENES
coN Aciposis METABoLICA Cronica (AMC)

F.A. Ordoiez, V. Martinez, F. Santos, A. Medina, S. Ferrando,

A. Weruaga
Facultad de Medicina. Hospital Central de Asturias. Oviedo. Asturias.

Laacidosis metahdlica es unamanifestacion habitual del fracaso re-
nal crénico y de otras enfermedades renales. Su presencia estd asociada
aun retraso de crecimiento que se ha mostrado resistente a tratamiento
con hormona de crecimiento (GH). Los efectos potencial mente benefi-
ciosos del factor de crecimiento semejante alainsulinatipo | (IGF-1) en
el crecimiento y lainfluencia de |as terapias con GH e IGF-I en €l gje
GH/IGF-I se estudiaron en tres grupos de ratas Sprague-Dawley (edad 25
+ 3 dias) con acidosis metabdlicainducida con CINH, oral: no tratado
(AC, n=12), tratado con 5 Ul/kg/dia, i.p., de GHrh (ACGH, n=8) y tra-
tado con 1 mg/kg/dia, ip, de IGF-Irh (ACIGF-I, n = 8). Después de ca-
torce dias de estudio, |os niveles hepéticos del receptor de GH (GH-R)
y de|GF-I'y sustranscriptos fueron analizados mediante Northern blot y
expresados en unidades arbitrarias de densidad Gptica (UDO) enrelacion
alahibridacion con f-actina. Las concentraciones séricas de la proteina
transportadora de GH (GHBP) y de IGF-I fueron medidas mediante ra-
dioinmunoandlisis (RIA). La AMC fue confirmada por niveles bgjos de
pH y bicarbonato plasméticos. Las ganancias de peso y longitud fueron
similaresen lasratas AC (15,8 + 3,3gy 4,0+ 0,3 cm), ACGH (12,4 +
6,79y 4,4+06cm)yACIGF-I (142+59gy 4,6+0,4cm). Losre

Hidroceley tumor testicular en lainfancia 431



sultados obtenidos en el andlisis de Northern blot y RIA fueron:

GH-R GHR IGFl  IGFI  GHBP IGF-|
@7kD) (12Kb) (75kb) (08-12kb) (ng/ml) (nmolll)
AC 26+2 60t4 413 480+23 25+1 279+50
ACGH 1ltla 35+%a 119+17a 205+26a 22+1 217+17
ACIGF-l 10+1a 19+la 47+7 131+10a 24+1 383+36a

ap< 0,05vsgrupo AC.

En conclusion, los tratamientos con GH e IGF-1 en las ratas aci-
ddticas resultaron en: &) ausenciade mejoriaen el crecimiento; b) agra-
vamiento de lainhibicion asociadaala AMC en laexpresion delos ge-
nes hepéticos del GH-R e IGF-I, excepto para el transcripto de |GF-|
de 7,5 kb, que fue estimulado con la administracion de GH, y ¢) in-
cremento de las concentraciones séricas de |GF-I tras € tratamiento
con |GF-1, pero no tras €l de GH. Estos resultados indican |a existen-
ciade un diferente control transcripciona paralos dos transcriptos he-
péticos de IGF-1 y sugieren ateraciones anivel de los 6rganos diana
como responsables de la resistencia alas acciones promotoras de cre-
cimiento delaGH e IGF-I enlaAMC.

37
LA HiPOALBUMINEMIA ES UN MARCADOR DE TRANSPORTE PERITONEAL
EN DiaLISIS PERITONEAL PEDIATRICA
A. Alonso Melgar, J.J. Vanegas, L. Espinosa, M.J. Martinez Débora,
C. GarciaMeseguer, M. Navarro
S Nefrologia Peditrica. Hospital Infantil La Paz. Madrid.

Con objeto de conocer el significado de la hipoalbuminemiaen didi-
sisperitoneal automética (DPA) pediétrica estudiamos el comportamiento
y caracteristicas de 18 nifios de 9,23 + 5,6 afios con DPA: grupo A, 10 hi-
poal buminémicos (albimina (Alb) séricaevolutivapersistente< 3,5g/l) y
grupo B, 8 normoalbuminémicos (Alb > 3,5 g/l). El periodo de seguimiento
en ambos grupos es de 12 m., con una supervivencia actuaria de latécni-
cadel 60% en el grupo A 'y 62,5% en el B. Todas las pérdidas de segui-
miento han sido por trasplante. No han existido diferencias significativas
entre ambos grupos en: edad, nimero y etiologia de peritonitis, nimero de
catéteres, peso (SDS), tdla (SDS), velocidad de crecimiento (SDS), indi-
ce nutricional (IN), indice de masa corpora (IMC), hemoglobina, BUN,
creatininae IGF-1y si hay diferenciasen el KT/V peritoneal de BUN y
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creatinina, aclaramiento de fosforo y niveles de transferrina. La disminu-
cion delaAlb sérica se correlaciond con el aclaramiento de creatinina del
dializado (r =-0,4, p<0,01) y con el aclaramiento de fosforo (r = -0,38,
p < 0,01) y suaumento con la superficie corpora (r=0,3, p< 0,01).

Variable GrupoA(N=10) GrupoB(N=18) p
Edad (afios) 84+t5 10145 NS
Albdmina (g/dl) 297+05 3,79+ 045 p< 0,001
Proteinas (g/dl) 6,2+0,8 6,7+0,6 p < 0,001
Transferrina (mg/dl) 263+ 74 293+ 64 p<0,05
Talla(SDS) -2,76+15 -217+23 NS
Veloc. crecim. (SDS) 0,01 £ 0,09 001+0,1 NS
Peso (SDS) -0,7+08 06+16 NS
IN (%) 98+ 23 94+27 NS
IMC (SDS) 038+2 026+13 NS
NO peritonitis 1,69 ep/p/afio 0,97 ep/plaiio NS
KT/V BUN periton. 2,32+ 1,17 1,96+ 0,67 p<0,05
KT/V BUN total 286+1 2,71+08 NS
KT/V Creat. perit. 1,79+08 1,42+05 p<0,01
K perit. P (I/k/sem) 0,7+0,39 0,56+ 0,2 p<0,05
PET (D/P creat.) 0,76+ 0,16 0,6+ 0,02 p<0,001

Conclusion. Ladisminucion de laabiminaséricano implicama
yor morbilidad ni se asocia con malnutricién y depende fundamen-
talmente del transporte peritoneal.

38
VALORACION DE LAS PERDIDAS PROTEICAS POR NEFELOMETRIA EN
Nifios EN DiaLIsis PERITONEAL AuTOMATICA (DPA)

A. Sanchez Moreno, A. Moreno Vega, R. Bedoya Pérez, J. Martin Govantes
Seccidn de Nefrologia Infantil. Hospital Universitario «Virgen del Rocio».Sevilla.

Objetivo. El nivel de abimina sérica (AS) es un buen marcador
nutricional y predictor de lamorbimortalidad en pacientes con didlisis
peritoneal (DP). El objetivo de este estudio esvalorar |as pérdidas pro-
teicas en nifios tratados con DPA, utilizando para la determinacion de
albumina la técnica de nefelometria que ofrece los resultados més
fiables, y estudiar los factores que inciden en las mismas.

Material y método. Se estudian 6 pacientes en DPA con una edad
mediade 6,25 + 4 afios, tratados unamediade 11 + 13,5 meses (1-42),

ANALES ESPANOLES DE PEDIATRIA



con (5-10) ciclos nocturnosy dia hiimedo en 5 de los pacientes.

En todos se practicaron dos determinaciones de test de equilibrio
peritoneal (TEP), recogida del efluyente peritoneal de 24 h, orina de
24 hy extraccion de suero para anaizar: albimina, proteinas totales
(PT), glucosa, creatininay urea. Calculamos €l cocicnte D/P creatini-
naala4®hora (D/PCr4), nPCR, CICr semana, y KT/V semand. Las
concentraciones de AS'y en dializado siempre fueron determinadas por
nefelometria. Las pérdidas proteicas se compararon con 5 nifios de me-
nos de 6 afios, tratados con DPCA.

Resultados:
Plasma Dializado

PT 5,95+ 0,35 g/dL 170 + 93 mg/k/d
Albimina 3,2+ 0,55 g/dL 78 + 50 mg/k/d
PT (CAPDn=5) 169 + 68 mg/k/d
D/P Cr4 0,71+£0,15
KT/V urea semana 28107
CICr semand 77,7+ 21 1/sem/1,73
NPCR 2,3+ 0,7 glk/d

Las pérdidas de PT tienen una correlacion negativa con la edad, el
peso, lasuperficie corpora (sc), laultrafiltraciony laASy unacorre-
lacion positivacon lanPCR, tanto si se expresan en mg/k, como en
0/1,73 m2 Lapérdida de albimina sdlo se correlaciond de forma po-
sitivacon el tiempo en didlisis. No encontramos correlacion entre la
abuminay PT del dializado alo largo del dia, delanoche o en 24 h,
conlaAS, KT/V semana o D/P Cr 4.

Conclusiones. 1. Las pérdidas proteicas son similaresen CAPD y
DPA paranifios de edad similar, sininfluencia de latécnica. 2. Existe
una correlacion negativa de | as pérdidas proteicas (p < 0,05) con la
edad, peso y superficie corporal y positiva con lanPCR. 3. La ultra-
filtracion incrementa las pérdidas proteicas (p < 0,05), aspecto ate-
ner en cuentaen € disefio de la estrategia nutricional.
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REspUESTA AL EsFuerzo Fisico EN PoBLAcION PEDIATRICA
TRASPLANTADA RENAL

R. Costa, S. Alvares, C. Mota, E. Pereira, B. Aguilar, J.C. Areias
Servicio de Cardiologia, Hospital Maria Pia/Hospital S Joao.
Servicio de Nefrologia, Hospital Maria Pia. Porto.

Objetivo. Evaluar larespuestaa esfuerzo de los nifios con tras-
plante renal que frecuentan la consulta de Nefrologia de nuestro hos-
pital, asi como larespuestatensional a esfuerzoy lainfluencia del
tiempo de didlisis pretrasplante en el trabgjo cardiaco.

Métodos. Hemos analizado la respuesta a esfuerzo de 16 nifios
trasplantados renales (TR) comparandola con un grupo (C) de nifios
sanos con igual distribuicion de sexo, edad e IMC.

Fueron analizados | os siguientes parametros: tiempo de prueba
realizado, frecuencia cardiaca méxima alcanzada (FCm), intervalo de
tiempo en alcanzar la FCm, consumo méximo de oxigeno (VO:m
ml/kg/min), fraccion de trabajo en anaerobiosis (RQm = VCO,/VO,)
y respuestatensional al esfuerzo. Los pacientes trasplantados fueron
divididos segiin el tiempo de didlisis pretrasplante en tres grupos (<3M,
3-11M, >12M) habiendo sido comparados | os resultados obtenidos. El
estudio estadistico de los resultados ha sido hecho mediante la apli-
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cacion del test no paramétrico de Mann-ney U test, con un nivel desig-
nificacion de 95% y verificacion de la hipétesis nula de 5%.

Resultados. Los nifios trasplantados renales redli zaron tiempos de
prueba significativamente menores (p < 0,01; SD = 2,518) y han al-
canzado més precozmente su Fcm (p < 0,0001; SD = 19,436). No he-
mos encontrado diferencia significativa entre las dos problaciones en
cuanto aVO,m ml/kg/min. El grupo de nifios trasplantados renales ob-
tuvo unafraccion de trabajo en anaerobiosis (VCO./VO;) significati-
vamente superior (p < 0,02; SD = 0,0131). En cuanto alainfluencia
del tiempo de didlisis pretrasplante no ha sido verificada una diferen-
ciasignificativaen cuanto a tiempo de pruebarealizado o d interva-
lo de tiempo en acanzar la FCm. El VO2m ha sido significativamen-
te menor (p < 0,003) en el grupo de nifios con tiempo de didlisis pre-
trasplante superior a 12 meses, siendo también significativamente ma
yor el VCO,/VO; (p < 0,02). Hemos tenido respuesta hipertensiva d
esfuerzo en 7/16 trasplantados rendles, verificandose éstaen € grupo
con mayor tiempo de didisis.

Conclusiones. Nuestros resultados sugieren que los nifios tras-
plantados renal es presentan una menor toleranciay tendenciaparauna
respuesta hipertensiva al esfuerzo fisico, principa mente cuando son
sometidos a periodos prolongados de didlisis pretrasplante.
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FacTores PrepICTIVOS DE TALLA ADULTA FINAL TRAS TRASPLANTE
RENAL EN EDAD PEDIATRICA

A.Vallo, M.J. Quintela, J. Rodriguez Soriano, S. Mé8lagat, C. Loris?
Secciones de Nefrologia Pediétrica. Hospital de Cruces, Bilbao.
!Hospital Central de Asturias, Oviedo. 2Hospital «Miguel Servet», Zaragoza.

El conseguir unatalla adultafinal (TF) dentro del rango estable-
cido por latalla de los padres (o tala diand), constituye un importan-
te objetivo del trasplante renal pediétrico (TXR). Se realiz6 un estu-
dio retrospectivo en 32 nifios (17 V, 15 M) que habian alcanzado una
tallafinal definitiva en revisiones realizadas a edades cronol dgicas
de 15-24 afios y que habian sido trasplantados antes de una edad Gsea
de 15 afios. El periodo de estudio se extendié durante més de 10 afios:
7 nifios fueron trasplantados sin didlisis previa mientras que en los res-
tantesladuracion deladidlisis varié entre 2 mesesy 5,8 afios. Tresni-
fiosrecibieron 3 TXR y 9 nifios recibieron 2 TXR. LaTF sesitud en e
rango de talla diana (talla padre + talla madre + 13 cm/2) en 16 nifios
(vaores medianos: -0,85; V 167 cm, M 158 cm), y por debgjo delata
lladianaen los 16 restantes (-2,35; V 157 cm, M 151 cm). Los diag-
ndsticos fueron semejantes en ambos grupos pero las nefropatias con-
génitas se agrupaban preferentemente en el segundo grupo. Cuando se
compararon ambos grupos no se encontraron diferencias significativas
entre los val ores medianos respectivos de edad de inicio de didlisis
(11,7 vs 12 &fios), duracion de didlisis (0,36 vs 0,71 afios), edad del pri-
mer TxR (12,3 Vs 12,1 affos), tiempo transcurrido entre el primer TXR
y edad de TF (7,7 vs 7,2 afios), cantidad total 0 % de tiempo recibien-
do prednisona (24,4 gy 58% vs 23 g y 63%), Ccr/talla promedio post-
Ultimo TxR (86 vs 81 mi/min/1,73 m?) o nimero de nifios con méas de
un TXR (6 vs 6). Sin embargo, |os nifios que a canzaron una TF dentro
del rango detalladianatenian mayor tallad inicio dedidisis(-0,75vs
-2,3,p<0,05) y alaedad del primer TxR (-0,95vs-2,1, p< 0,05), y
habian recibido tratamiento con hGH durante mayor tiempo (n =5, X
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=40, 1,0-55affosvsn =6, X=1,5, 0,4-3,0 afios). La TF se correla
cionaba positivamente con latallaal inicio de ladidlisis (r = 0,50,
p<0,01)y conlatalaalaedad del primer TxR (r = 0,52, p < 0,01),
y negativamente con laduracion deladidisis (r =-0,38, p< 0,05). De
4 nifios contalla< -2DS alaedad del primer TXR que alcanzaron una
TF en rango normal, 3 habian recibido hGH durante periodos de 1,3,
5,0y 5,25 afios post-TxR.

Conclusiones. En nuestra serie, el valor mediano de TF alcanza-
day el nimero de pacientes con TF en rango normal son claramente
superiores alos reportados en otras series (-1,6 vs-1,88 y 69% vs 23%,
respectivamente; Pediatr Res 1994;36:323-328). Las Unicas variables
que predicen laTF son latallad inicio de ladidlisis, la duracion de
ladidisisy latdlaalaedad del TxR. Sin embargo, se puede alcan-
zar una TF en rango normal, aun presentado unatala< -2DSalaedad
del TR, si seadministrahGH durante suficiente tiempo en €l periodo
post-TxR.
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